pzdltvpskpy resturi ^PPT#' Editura Piter a fost fondată în Astăzi este una dintre cele mai mari zece edituri din Rusia și CSI și este cea mai mare din Sankt Petersburg Dacă sunteți un profesionist în medicină, psihologie, informatică, economie sau aspirați la aceasta, veți găsi la noi toată literatura necesară Secțiunile corespunzătoare ale site-ului (www piter com) arată nu numai cărțile care sunt deja disponibile pentru cumpărare, ci și cele care tocmai sunt în curs de pregătire pentru publicare Feedback-ul și sugestiile pot fi trimise prin e-mail (medicina@piter com) N Gk SHABALOV BOLI COPILĂRII MANUAL Aprobat de Comisia pentru probleme de pediatrie a Ministerului Sănătății al Federației Ruse ca manual pentru studenții facultăților de pediatrie ale universităților de medicină Ediția a cincea, revizuită și mărită, în două volume VOLUMUL C^PPTER' Moscova • Sankt Petersburg • Nijni Novgorod • Voronezh Rostov-pe-Don • Ekaterinburg ■ Samara Kiev • Harkov • Minsk N P Şabalov BOLI COPILĂRII Manual Ediția a V-a, revizuită și mărită În două volume Volumul Seria „Biblioteca Națională de Medicină” Editor sef director editorial Editori Editor artistic Corector Design și aspect E V Stroganova P V Alesov Yu I Staroverov, T P Ulyanova K F Radzevich T V Dubravo V S Kuchukbaev Recenzători: L S Baleva, Profesor, Doctor în Științe Medicale, Institutul de Pediatrie și Chirurgie Pediatrică, M RF; V A Tabolnn, academician al Academiei Ruse de Științe Medicale, profesor, doctor în științe medicale, șef al Departamentului de Pediatrie, Universitatea Medicală de Stat din Rusia BBK ya UDC - ( ) Shabalov N P Sh Bolile copiilor: un manual a -a ed În două volume T - Sankt Petersburg: Petru, - p - (Seria „Biblioteca Națională Medicală”), ISBN - - - ISBN - - - În fața ta este al doilea volum al celei de-a cincea ediții, revizuită și completată, în două volume a manualului (cele anterioare au fost lansate în , , , ) Publicația conține noi secțiuni dedicate istoriei pediatriei domestice, deficitului de microelement, agenți imunomodulatori Informațiile despre principalele secțiuni ale pediatriei sunt date într-o succesiune logică: definiția bolii, etiologie, patogeneză, clinică, diagnostic, diagnostic diferențial, tratament, prognostic, prevenire și urmărire Manualul reflectă nivelul actual de cunoștințe despre boli, al cărui studiu este prevăzut de Programul pentru bolile copiilor, aprobat de Ministerul Sănătății al Federației Ruse pentru - ani de facultăți de pediatrie ale universităților de medicină Autor: Shabalov Nikolai Pavlovich, vicepreședinte al Uniunii Medicilor Pediatri din Sankt Petersburg, șeful Departamentului de Boli ale Copiilor al Academiei Medicale Militare și al Departamentului de Pediatrie cu Cursul de Perinatologie și Endocrinologie al Academiei de Stat Pediatrie din Sankt Petersburg , Profesor, Membru Corespondent al Academiei de Medicină Militară © N P Shabalov, | © Editura Piter, U Toate drepturile rezervate Nicio parte din această permisiune a deținătorilor drepturilor de autor Feedback-ul și sugestiile pot fi trimise la p ISBN - - - SBN - - - OOO „Peter Print”, , Sankt Petersburg, st Blagodatnaya, d v ID licență nr din Beneficiu fiscal - clasificator integral rusesc al produselor OK - , volumul ; - literatură educațională Semnat pentru publicare la Format хІ - Conv p l , Tiraj de exemplare Ordinul nr Tipărit din folii transparente gata făcute în Întreprinderea Unitară de Stat Federal „Printing Yard” nm A M Gorki Ministerul Federației Ruse pentru Presă, Televiziune și Radiodifuziune și Comunicații de Masă , Sankt Petersburg, pr Chkalovsky, bine si^azh^^D ^^^^zvelei^In orice forma fara scris ttgіtnі inr i"{Tfcr: ~- biblioteca I CUPRINS Capitolul Malformații cardiace congenitale cu îmbogățire a circulației pulmonare (cu șunt de sânge arteriovenos) Malformaţii cardiace congenitale cu sărăcirea circulaţiei pulmonare Malformaţii cardiace congenitale cu sărăcirea circulaţiei sistemice Malformații cardiace congenitale și tulburări hemodinamice Tratamentul și observarea dispensară a pacienților cu malformații cardiace congenitale Capitolul (V V Yuryev) Leziuni miocardice Miocardita Endocardita infecţioasă Pericardita , Aritmii la copii Suflu cardiac funcțional Insuficienta cardiaca Distonie Condiții hipertensive Condiţii hipotonice Capitolul Reumatism Artrita cronică juvenilă și boli difuze ale țesutului conjunctiv Artrita cronică juvenilă (JCA) Sclerodermie Lupus eritematos sistemic Dermatomiozita | Boala mixtă a țesutului conjunctiv (MCTS) Vasculita sistemica Bolile copilăriei Volumul Capitolul Glomerulonefrita acută poststreptococică (OSGN) Nefropatie cu IgA (boala Berger, macrohematurie recurentă idiopatică, glomerulită mesangioproliferativă) Glomerulonefrita rapid progresivă (RPGN) Sindromul nefrotic (NS) Glomerulonefrita cronică Nefrită interstițială (IN) Nefropatii dismetabolice Nefropatie cu oxalat Nefropatie cu urati Urolitiaza (ICD) Pielonefrita (PEN) Infectii ale tractului urinar Cistita Boli congenitale si ereditare ale rinichilor nefrită ereditară Sindromul Alport Tubulopatii (TP) Insuficienţă renală acută (IRA) Insuficienţă renală cronică Capitolul Anemia Anemia acută posthemoragică (APA) Anemie cronică post-hemoragică (CPA) Anemia aplastică ereditară Anemii hipo- şi aplastice dobândite (PAA) Anemii diseritropoetice congenitale (CDA) Anemii sideroblastice (AS) Anemii megaloblastice (AM) Anemia cu deficit de folat (FDA) Vitamina-B (anemie cu deficiențe (B -DA) Anemia fiziologică a sugarilor Anemii hemolitice (HA) Microsferocitoză ereditară (HC) (anemie hemolitică a lui Minkowski-Chofard) Hemoglobinopatii ereditare Hemoglobinopatii falciforme Talasemia Leucemie Leucemie mielogenă cronică (LMC) Cuprins Histiocitoza pediatrică (DH) Limfogranulomatoza (LGM) Diateza hemoragică și bolile hemoragice Coagulopatii ereditare Hemofilie boala lui von Willebrand Purpura trombocitopenică Purpura trombocitopenică idiopatică (ITP) Trombocitopatii Vasopatii Vasculita hemoragică (VH) Coagularea intravasculară diseminată Capitolul Diabet zaharat Complicaţiile terapiei cu insulină Obezitatea Boli ale sistemului hipotalamo-hipofizar Hipopituitarism (nanism hipofizar, nanism hipotalamic) Diabet insipid Boli ale glandei tiroide Hipotiroidism Gușă toxică difuză (boala Graves) Gușă simplă (hiperplazia eutiroidiană a glandei tiroide, struma juvenilă) Gușă endemică Tiroidită autoimună (tiroidită limfocitară cronică, tiroidita Hashimoto) Boli ale glandelor paratiroide Hipoparatiroidismul Pseudohipoparatiroidism Boli ale glandelor suprarenale Insuficiența cronică a cortexului suprarenal Insuficiență suprarenală acută (AID) Hiperplazia suprarenală congenitală (VGKN, sindrom adrenogenital) Deficit de -hidroxilază Deficit de -hidroxilază Boli ale gonadelor Dezvoltarea sexuală prematură Hipogonadism Bolile copilăriei Volumul h Pubertate întârziată Criptorhidie Încălcarea diferențierii sexuale (intersexualism) Sindromul Shereshevsky-Turner Disgeneza gonadală pură la indivizii cu cariotip ,XY sindromul Klinefelter Hermafroditismul Capitolul Boli ereditare (boli cromozomiale, boli genetice) (L V Erman) Boli cromozomiale Sindroame de trisomie Sindromul trisomiei cromozomului Sindromul trisomiei cromozomului Sindromul trisomiei cromozomului Anomalii ale cromozomilor sexuali Sindromul cromozomului XXY Sindromul monosomiei cromozomului X Sindromul trisomiei X Sindromul ,XYY Sindromul X cromozom fragil (fragil) : Boli genetice Tulburări în metabolismul aminoacizilor Fenilcetonurie (PKU, oligofrenie fenilpiruvică) Histidinemie Tulburări ale metabolismului triptofanului boala Hartnap Sindromul Knapp-Comrover Chistationinurie Homocistinurie , Cistinurie ' Leucinoza Alcaptonurie Cistinoza Boli ereditare ale metabolismului țesutului conjunctiv sindromul Marfan Boli ereditare ale metabolismului glucidic Galactozemie Glicogenoze Fructozemie Boli ereditare ale metabolismului lipidic Glicolipidoze boala Gaucher (lipidoza glucozilceramidei) Cuprins nouă ST -gangliozidoză infantilă (boala Tay-Sachs) Sfingolipidoza (boala Niemann-Pick) Hepatoze pigmentare ereditare Sindromul Crigler-Najjar Sindromul Gilbert-Meilengracht Boli ereditare de depozitare Mucopolizaharidoze Fibroza chistica ' Consiliere genetică medicală Metode de diagnosticare în masă (screening) a bolilor ereditare Terapia genică și medicina secolului al XXI-lea Capitolul Disfuncție neurocirculatoare (Yu V Sereda, N P Shabalov) Capitolul Tulburări de somn la copii (A B Palchik, N P Shabalov) Capitolul Durerea și sindromul durerii la copii (A B Palchik, N P Shabalov) Capitolul Tratamentul intoxicaţiilor acute Capitolul Bazele celulare şi genetice ale răspunsului imun Imunitatea în ontogeneza antenatală Răspunsul imun primar Funcțiile sistemului HLA Imunodeficiențe primare Imunodeficiențe combinate (CID) Imunodeficiențe combinate asociate cu alte defecte majore Predominant defecte ale celulelor T Imunodeficiențe^ defect predominant în sinteza anticorpilor Defecte cantitative si calitative ale fagocitelor Defecte de complement Bolile copilăriei Volumul Tratamentul imunodeficiențelor Imunodeficiențe secundare Capitolul Anexa Medicamente antivirale pentru infectii non-HIV Medicamente antiretrovirale Anexa Antibiotice pentru nou-născuți Antibacteriene pentru pacienții pediatrici la sfârșitul perioadei neonatale™ Anexa Conținutul principalelor ingrediente alimentare în unele amestecuri utilizate pentru hrănirea copiilor în primul an de viață Anexa Imunostimulante aprobate pentru uz medical în Rusia Indicații pentru utilizarea imunoglobulinelor intravenoase Anexa Dozele celor mai des utilizați bacteriofage Anexa Clasificarea medicamentelor mucoreglatoare după mecanismul de acțiune Index Capitolul Defecte cardiace congenitale În țările continentului european, frecvența malformațiilor cardiace congenitale (CHD) în rândul nou-născuților este de , % - % În Rusia, în medie, până la de copii cu CHD se nasc în fiecare an Frecvența tipurilor de malformații cardiace congenitale depinde de grupa de vârstă a copiilor (Tabelul ) Etiologie CHD în % din cazuri sunt boli cu moștenire multifactorială poligenă Severitatea bolii depinde de combinația specifică de factori de mediu adversi și predispoziția ereditară Factorii negativi de mediu sunt: radiatiile ionizante; substanțe chimice (acizi, alcooli, săruri, compuși ciclici, metale grele etc ); poluarea aerului, apei și solului cu substanțe mutagene; medicamente (acrikhină, clorpromazină, antagonişti ai acidului folic, vincristină, bruneomicina etc ) În % din cazuri, boala cardiacă congenitală face parte dintr-un sindrom cu leziuni multiple ale organelor și sistemelor cauzate de anomalii cromozomiale, iar în , % este o mutație a unei singure gene Cu aceste forme de boli cardiace congenitale și cazuri familiale, este necesar să se examineze copilul și rudele sale în centrul genetic Cu CHD cu un tip de moștenire multifactorială, șansa de a avea următorul copil sănătos în familie este de % Tabelul Structura malformațiilor cardiace congenitale la nou-născuți % frecvență UPU Defect septal ventricular - Canalul aortic deschis Defect septal atrial Stenoza valvei pulmonare Tetralogia lui Fallot - Stenoza valvei aortice coarctație aortică Transpunerea marilor vase Truncul arterial comun şaisprezece Bolile copilăriei Volumul Factori de risc pentru nașterea unui copil cu CHD: vârsta părinților (mamă peste de ani, tată peste de ani), riscuri profesionale și (sau) alcoolismul părinților; deosebit de periculoase în primul trimestru de sarcină - toxicoză severă, administrarea de antibiotice, sulfanilamidă și (sau) medicamente hormonale, boli virale ale mamei (rubeolă etc ) Patogeneza Inima fătului este bine formată până la sfârșitul primului trimestru de sarcină Până la - săptămâni de gestație, majoritatea bolilor cardiace congenitale pot fi detectate prin ecografie În al doilea și al treilea trimestru de sarcină, diagnosticul este finalizat Circulația fetală, care se caracterizează prin amestecarea sângelui care curge din ventriculul stâng și cel drept, este similară cu cea întâlnită în majoritatea bolilor cardiace congenitale, astfel încât dezvoltarea intrauterină a fătului cu aceste anomalii nu este de obicei afectată În a -a zi după naștere, comunicațiile vasculare suplimentare fetale la copil se închid treptat Rezistența vasculară pulmonară este redusă la valori normale Aceste modificări circulatorii în această perioadă pot masca semnele și simptomele CHD, în primul rând DVS (defect septal ventricular) Simptomele clinice și fiziopatologia tulburărilor hemodinamice în CHD depind de defectele anatomice existente: comunicarea dintre camerele drepte și stângi ale inimii sau ale vaselor principale, anomalii ale aparatului valvular al inimii și ale vaselor principale Cianoza în CHD se observă în cazul creșterii cantității de hemoglobină redusă în eritrocite până la g/l Următorii factori influențează creșterea conținutului de hemoglobină redusă: ) gradul de oxigenare a sângelui în plămâni (cel din urmă este important atunci când există un obstacol în calea fluxului sanguin, de exemplu, cu stenoza arterei pulmonare sau cu dezvoltarea sclerozei vaselor cercului mic); ) o creștere a cantității de sânge venos care intră în circulația sistemică în prezența unei scurgeri de sânge din inima dreaptă spre stânga; ) gradul de utilizare a oxigenului de către țesuturi Dezvoltarea cianozei este de obicei însoțită de modificări ale sângelui periferic - policitemie și hiperhemoglobinemie Deficiența cronică de oxigen duce la o modificare a falangelor unghiilor sub formă de bețișoare Există trei faze ale cursului CHD Prima fază (adaptarea primară) se caracterizează prin adaptarea corpului copilului la tulburările hemodinamice cauzate de defect Reacțiile de adaptare și compensare la un copil mic sunt într-o stare de echilibru instabil sau slăbiciune relativă T b i ' Capitolul Cu tulburări hemodinamice minore, manifestările clinice ale bolii pot fi slab exprimate Cu încălcări semnificative ale hemodinamicii, apare o hiperfuncție instabilă a miocardului, o variantă de urgență conform V V Larin și F Meyerson, prin urmare, decompensarea se dezvoltă ușor Dacă copiii cu CHD nu mor în prima fază a bolii, atunci de obicei după - ani de viață există o îmbunătățire semnificativă a stării și dezvoltării lor Această îmbunătățire este exprimată cu atât mai clar, cu atât copilul compensează mai complet încălcările hemodinamicii și ale schimbului de gaze cauzate de defect Începe a doua fază - faza de compensare relativă În această perioadă, plângerile subiective scad, în ciuda unei boli severe Dezvoltarea fizică și activitatea motrică a pacientului se îmbunătățesc În urma celei de-a doua faze, indiferent de durata acesteia, se dezvoltă inevitabil a treia fază a cursului defectului - cea terminală Apare atunci când posibilitățile compensatorii sunt epuizate și se dezvoltă modificări distrofice și degenerative în mușchiul inimii și organele parenchimatoase Diverse boli și complicații aduc mai aproape dezvoltarea acestei faze a bolii, care se termină inevitabil cu moartea pacientului Caracteristicile cursului clinic al fazelor defectelor cardiace au găsit o explicație fiziopatologică în lucrările lui F Meyerson și colab despre hiperfuncția compensatorie, hipertrofie și insuficiență cardiacă Autorii au identificat trei etape ale hiperfuncției compensatorii ale inimii Prima etapă de urgență se dezvoltă imediat după debutul unui defect dobândit și se caracterizează printr-o creștere a intensității funcționării structurilor miocardice Această etapă a procesului este adesea însoțită de semne de insuficiență cardiacă acută: o scădere a forței maxime realizabile și a vitezei de contracție a miocardului, dezvoltarea edemului și a ascitei Există o creștere a intensității funcționării structurilor miocardice, ceea ce determină modificări ale metabolismului și hipertrofie La a doua etapă, care se termină cu hipertrofie și hiperfuncție relativ stabilă, există o intensitate normală de funcționare a structurilor miocardice În această etapă, hiperfuncția organului în ansamblu nu este însoțită de hiperfuncția țesutului muscular care îl formează, deoarece masa acestui țesut crește brusc, iar intensitatea funcționării structurilor sale este aproape de normal Hiperfuncția este relativ stabilă, dar tulburările metabolice, structura și reglarea inimii se dezvoltă treptat A treia etapă de cardioscleroză progresivă și epuizare treptată se exprimă prin scăderea intensității sintezei acizilor nucleici și proteinelor în miocardul hipertrofiat Odată cu uzura inimii în sine, uzura mecanismelor sale de reglare pare să progreseze Studierea ulterioară a caracteristicilor fiziopatologice ale cursului CHD în studiul vaselor patului periungual și a conjunctivei bulbare prin metoda biomicroscopiei bulbare a stabilit că în faza de adaptare hemodinamică, fsiuindnnfn*omeiDientralizarea microhemodinamicii În fază Fond educațional* optsprezece Bolile copilăriei Volumul Tabelul Clasificarea malformațiilor cardiace congenitale (conform lui Marder) Tulburări hemodinamice Fără cianoză Cu cianoză Cu îmbogățire pulmonară Ductus arteriosus deschis, defecte ale septului atrial și ventricular, complexul Eisenmenger de comunicare atrioventriculară, transpunerea vaselor mari, trunchiul arterial comun Cu depleție pulmonară Stenoză izolată a arterei pulmonare Boala Fallot, atrezie de valvă tricuspidă, transpunerea marilor vase cu stenoză pulmonară, trunchi arterial fals comun, boala Ebstein Cu sărăcirea circulației sistemice Stenoză aortică izolată, coarctație a aortei Fără tulburări hemodinamice Dextrocardie adevărată și falsă, anomalii în poziția arcului aortic și a ramurilor sale, un mic defect septal ventricular (în partea musculară) compensare relativă, sindromul de insuficiență capilar-trofică a sistemului hemomicrocirculației se dezvoltă treptat, ducând la o discrepanță între fluxul sanguin transcapilar și debitul cardiac Ulterior, în țesuturi apar tulburări metabolice, precum și modificări distrofice, atrofice și sclerotice ale organelor interne, care sunt substratul morfologic al simptomelor clinice cele mai frecvent înregistrate ale bolii la copii z Modificările intravasculare în sistemul hemomicrocirculației sunt caracterizate prin formarea de trombi hialini multipli în microvasele circulației sistemice și pulmonare și tulburări de coagulare a sângelui Manifestările clinice sunt cele mai pronunțate în dezvoltarea coagulării intravasculare diseminate sau a sindromului trombohemoragic [T N Nikolaeva, A V Korablev, ] Clasificare Recunoașterea clinică a cardiopatiei congenitale este facilitată prin utilizarea unei clasificări construite după principiul fiziopatologic cu împărțirea CHD în funcție de tulburările hemodinamice ale circulației sistemice și pulmonare (Tabelul ) Diagnostic Dacă se suspectează CHD, sunt necesare semne clinice (cianoză și reacția ei la oxigenoterapie, tahipnee cu retragerea coastei, modelul pulsului, diferența de tensiune arterială - tensiunea arterială - pe brațe și picioare, cardio- și hepatomegalie, prezența suflulor cardiaci) sau absenţa lor pe fondul cianozei difuze) se completează cu studii ecocardiografice şi radiologice Capitolul nouăsprezece niami, înregistrare ECG, FCG și test clinic de sânge În cele mai multe cazuri, acest lucru face posibilă recunoașterea variantei anatomice a defectului fără utilizarea unor metode speciale de cercetare - angiografie și sondare cardiacă La majoritatea pacienților care primesc o programare cu un cardiolog fără manifestări clinice ale bolii cardiace congenitale, este detectat doar un suflu cardiac La o vârstă mai înaintată, suflu sistolic moale (gradul I-II de forță) în spațiul al șaselea intercostal, cu intensitate variabilă după efort, cu febră și modificare a poziției corpului, este de obicei funcțional Suflu asemănător unei mașini în al doilea spațiu intercostal din stânga sternului (sistodiastolic), condus către vasele cervicale și în spațiul interscapular, este caracteristic canalului arterial permeabil (PDA) Cu VSD și regurgitare mitrală, se observă un suflu pansistolic cu epicentru în al patrulea până la al cincilea spațiu intercostal din stânga sternului În cazul prolapsului valvei mitrale, este caracteristic un clic mezosistolic la baza inimii Suflule diastolice sunt indicații pentru un examen cardiac suplimentar Ecocardiografia - ecocardiografia bidimensională cu cartografiere Doppler color - este o metodă neinvazivă care se repetă cu ușurință la patul pacientului și oferă informații detaliate despre natura anomaliilor cardiace și hemodinamica intracardiacă El a înlocuit cateterismul cardiac, care a fost multă vreme standardul de aur de diagnostic în cardiologia pediatrică Metoda este informativă doar în mâinile unui specialist cu experiență și necesită compararea cu rezultatele altor metode de cercetare clinică și instrumentală (ECG, PCG etc ) Diagnosticul clinic al bolii cardiace congenitale are următoarele etape: ) aprobarea prezenței bolii cardiace congenitale la un copil; ) determinarea principalelor tulburări hemodinamice cauzate de defect, adică recunoașterea afilierii sindromice a defectului; ) clarificarea variantei anatomice a defectului; ) clarificarea unui diagnostic funcțional, adică clarificarea fazei cursului, „petă”; ) identificarea complicaţiilor existente Tabloul clinic Clinica CHD este foarte multifațetă și este determinată de trei factori principali: caracteristicile anatomice ale defectului, gradul de compensare și complicațiile rezultate ale defectului Acest lucru poate explica diversitatea în cursul aceluiași defect anatomic, atunci când se observă o evoluție severă cu complicații precoce și chiar moartea unui copil, apoi una mai ușoară, când defectul rămâne nerecunoscut pentru o lungă perioadă de timp și, chiar și atunci când este detectat , nu provoacă mare îngrijorare părinților și Bolile copilăriei Volumul medici până la apariția tulburărilor cardiace sau a complicațiilor severe duc la dezvoltarea unei stări amenințătoare Prin urmare, chiar și recunoașterea exactă a formei defectului nu determină încă prognosticul Defecte cardiace congenitale cu îmbogățire CIRCULAȚIE MICĂ (CU șunturi de sânge arteriovenoase) Acest grup de malformații (Fig ) se caracterizează prin tulburări hemodinamice similare, când o cantitate mai mare de sânge decât cea normală intră în circulația pulmonară Caracteristicile clinice ale acestor tulburări hemodinamice sunt determinate de dezvoltarea hipervolemiei și hipertensiunii în circulația pulmonară Există trei faze în dezvoltarea hipertensiunii pulmonare: hipervolemic - când există o discrepanță între patul vascular și volumul de sânge care curge, dar nu există spasm al arteriolelor; mixt - ca răspuns la hipervolemie, apare un reflex de protecție - un spasm al vaselor pulmonare, însoțit de o creștere a presiunii în artera pulmonară și o creștere a rezistenței pulmonare, care contribuie la - defect atrial secundar pereții despărțitori; — defect primar al interatrialului pereții despărțitori; - defect interventricular ridicat pereții despărțitori; - defect interventricular scăzut pereții despărțitori; - fistulă aortopulmonară; - canal arterios deschis Orez Principalele malformaţii cardiace congenitale cu îmbogăţirea circulaţiei pulmonare (schemă) Capitolul există o scădere a șuntului de sânge stânga-dreapta (la copiii mai mari de ani se dezvoltă modificări organice obstructive în vasele pulmonare); sclerotic - hipervolemia și spasmul prelungit al vaselor pulmonare determină modificări sclerotice ireversibile la nivelul vaselor pulmonare Faza hipervolemică duce la dezvoltarea insuficienței cardiace precoce, o tendință la pneumonie prelungită și repetată sau infecții respiratorii În ultimii ani, a fost confirmată posibilitatea unei combinații a bolilor cardiace congenitale cu hipertensiunea pulmonară hipertrofică embrionară (primară) Acești copii în primul an de viață dezvoltă hipertensiune pulmonară în stadiul II-IV, conform lui Heath și Edwards A treia fază a cursului defectelor este însoțită de dezvoltarea hipertensiunii pulmonare cu o scădere a suflului cardiac, o schimbare a direcției șuntului de sânge (șunt dreapta-stânga), apariția cianozei sau a insuficienței cardiace cronice Ductus arteriosus deschis (PDA) Acest canal conectează partea inițială a arcului aortic descendent cu artera pulmonară în zona bifurcației sale La majoritatea nou-născuților, canalul arterios încetează să mai funcționeze în primele ore sau zile după naștere Frecvența canalului arterial permeabil la nou-născuți este direct legată de greutatea la naștere și de prezența sindromului de detresă respiratorie Cu o greutate corporală mai mică de g, PDA apare la - % dintre copii Utilizarea indometacinei, care are un efect inhibitor asupra sintezei prostaglandinelor, contribuie la închiderea ductului arterial Conservarea funcției ductului după perioada neonatală trebuie considerată ca un defect congenital Tulburările hemodinamice constau în evacuarea sângelui din aortă în artera pulmonară, ceea ce duce la depășirea circulației pulmonare și la suprasolicitarea camerelor stângi ale inimii Evacuarea din aortă are loc în timpul sistolei și în timpul diastolei, deoarece în ambele faze presiunea în ea este mai mare decât în artera pulmonară Odată cu dezvoltarea hipertensiunii pulmonare, există și o suprasolicitare a ventriculului drept La majoritatea copiilor, PDA se manifestă clinic la sfârșitul primului an sau în al doilea sau al treilea an de viață De obicei, acești copii se dezvoltă bine fizic și psihomotoriu înainte de apariția simptomelor clinice ale defectului, iar prima fază a evoluției bolii la unii dintre ei se desfășoară cu ușurință Semnele clinice precoce ale defectului apar cu canale largi (diametrul canalului este aproximativ egal cu diametrul aortei) sau defect septal aortopulmonar Acesta din urmă este o deschidere rotundă sau ovală, adesea mare (mai mult de cm), situată intrapericardic între partea stângă a aortei ascendente și peretele drept al trunchiului pulmonar Bolile copilăriei Volumul arterelor Cu aceste variante anatomice, poate apărea un anevrism, însoțit de dezvoltarea insuficienței cardiace Deformarea toracică sub forma unei cocoașe cardiace parasternale este rar observată Marginile inimii sunt extinse în principal spre stânga și în sus Impulsul apical, ridicător și revărsat, este deplasat în jos Uneori, la palpare la baza inimii din stânga, se determină un tremur grosier În cel de-al doilea spațiu intercostal din stânga sternului, se aude un suflu sistolic și apoi unul sistolic-diastolic („mașină”), care se efectuează către vasele cervicale, aortă și în spațiul interscapular Un suflu al insuficienței valvei mitrale poate fi auzit deasupra vârfului inimii, indicând dilatarea ventriculului stâng Tonul II pe artera pulmonară este crescut Natura zgomotului se schimbă: cu o reținere forțată a respirației se slăbește, cu o respirație profundă se intensifică În continuarea bolii, zgomotul poate slăbi sau dispărea cu totul, ceea ce indică dezvoltarea hipertensiunii pulmonare, atunci când presiunea în circulația sistemică și pulmonară se egalizează Apoi, simultan cu apariția dificultății de respirație și a cianozei, un suflu sistolic reapare în zona arterei pulmonare, indicând o schimbare a direcției fluxului sanguin și apariția unui șunt veno-arterial Slăbirea zgomotului în OAP și accentul crescut al tonului II peste artera pulmonară sunt simptome de rău augur indicând apropierea fazei terminale a defectului Presiunea arterială maximă în PDA este normală sau ușor crescută, cea minimă este brusc redusă Presiunea pulsului este mare O examinare cu raze X la copiii mici relevă o creștere a părților stângi ale inimii și umplerea plămânilor cu sânge În a doua fază a evoluției defectului, inima este de dimensiuni normale sau ușor mărită din cauza supraîncărcării ventriculului stâng Arcul arterei pulmonare se umflă din cauza expansiunii trunchiului principal al arterei pulmonare și a ramurii sale stângi Observați o oarecare expansiune a arcului aortic ascendent Odată cu dezvoltarea hipertensiunii pulmonare, umplerea cu sânge a plămânilor scade, apare o creștere a părților drepte ale inimii și o bombare semnificativă a arcului arterei pulmonare Pe ECG, axa electrică a inimii este normală sau deviată spre stânga Există semne de hipertrofie ventriculară stângă, dintre care cea mai precoce este o creștere a amplitudinii undei R și apariția unei unde Q profunde în derivațiile V -V Odată cu dezvoltarea hipertensiunii pulmonare apar abaterea axei electrice spre dreapta și semne de hipertrofie a ambilor ventriculi cu predominanța dreptei Indicele sistolic este adesea crescut Ecocardiografia de obicei nu detectează caracteristici specifice ale PDA Semnele indirecte sunt o creștere a cavității ventriculului stâng și o modificare a raportului dintre dimensiunea atriului stâng și diametrul aortei În mod normal, dimensiunea atriului stâng este egală cu diametrul aortei sau puțin mai mică O manifestare a supraîncărcării de volum a ventriculului stâng este o creștere a Capitolul Modificarea vitezei de mișcare a foiței anterioare a valvei mitrale în timpul diastolei La nou-născuți, PDA este diagnosticată prin ecocardiografie cu contrast: atunci când contrastul este injectat în artera ombilicală, este vizualizat fluxul acestuia de la aortă la artera pulmonară Diagnosticul diferențial se realizează cu un suflu sistolic-diastolic funcțional al „vârfului” pe vasele gâtului, defect septal aortopulmonar, fistulă arteriovenoasă pulmonară Prognosticul pentru PDA nu poate fi considerat favorabil, deoarece % dintre copii mor fără tratament chirurgical în prima fază a bolii din cauza insuficienței cardiace Speranța medie de viață este de de ani Indicația pentru intervenție chirurgicală este detectarea PDA chiar dacă copilul se simte bine Defect septal atrial (ASD) Acesta este unul dintre cele mai frecvente defecte cardiace congenitale Distingeți anatomic: ) defecte septale secundare (Ostium secundum), care pot fi localizate central în regiunea ferestrei ovale, la gura venei cave inferioare, să fie multiple până la absența completă a septului interatrial; ) defect primar (Ostium primum) - pe bază embriologică, poate fi combinat într-un grup de malformații ale canalului atrioventricular Defectul este situat în treimea inferioară a septului deasupra valvelor atrioventriculare, combinat cu despicarea foilor valvelor atrioventriculare (de obicei mitrale) Tulburările hemodinamice ale acestui defect sunt determinate de scurgerea sângelui arterial de la stânga la dreapta, ceea ce duce la creșterea volumului minute al circulației pulmonare În formarea unui șunt, sunt importante diferența de presiune dintre atriul stâng și cel drept, poziția superioară a atriului stâng, rezistența și volumul patului vascular al plămânului și starea funcțională a ventriculului drept La copiii mici, hipertrofia existentă a ventriculului drept și rezistența crescută a vaselor circulației pulmonare determină o mică șuntare de sânge Prin urmare, boala cardiacă este mai des recunoscută după al -lea an de viață O evoluție mai severă a defectului se observă atunci când ASD este combinată cu drenajul anormal al venelor pulmonare care curg în vena cavă sau în atriul drept Defectul este recunoscut la naștere sau în primul an de viață la % dintre pacienți tablou clinic Cu TSA secundar, copiii duc un mod normal de viață În anamneza acestor pacienți, se observă o tendință la boli respiratorii repetate și pneumonie în primii ani de viață De regulă, există plângeri de oboseală, dificultăți de respirație în timpul efortului fizic și uneori durere în regiunea inimii Deformarea toracică este rară Marginile inimii sunt extinse în diametru și spre dreapta Caracteristică este expansiunea fasciculului vascular spre stânga datorită creșterii trunchiului principal și a ramurii stângi Bolile copilăriei Volumul , artera pulmonara Un suflu sistolic aspru se aude în al doilea sau al treilea spațiu intercostal din stânga sternului Tonul II pe artera pulmonară este întărit și divizat Suflu sistolic apare ca urmare a unei stenoze relative a arterei pulmonare în raport cu cavitatea mărită a ventriculului drept În viitor, există un ton I îmbunătățit în zona valvei tricuspide și un suflu scurt mezodiastolic Graham-Still din cauza dezvoltării insuficienței valvei pulmonare Tensiunea arterială rămâne normală sau presiunea sistolica scade moderat examinare cu raze X Umbrele vaselor pulmonare sunt dilatate, amplitudinea pulsației arterei pulmonare și a ramurilor sale este crescută Diametrul umbrei inimii este crescut din cauza secțiunilor drepte și a arterei pulmonare Odată cu creșterea atriului drept, unghiul cardiovasal drept este deplasat în sus Cu drenaj anormal al venelor pulmonare, umbra inimii este sub forma unei „femei de zăpadă” ECG Axa electrică a inimii este situată vertical sau deplasată la dreapta Există semne de hipertrofie a atriului drept și a ventriculului drept, de multe ori există o blocare incompletă a piciorului drept al fasciculului atrioventricular (mănunchiul lui) Mai rar se constată o încetinire a conducerii atrioventriculare și o blocare completă a piciorului drept al fasciculului His Adesea apar tulburari de ritm (tahicardie paroxistica, fibrilatie sau flutter atrial, extrasistola atriala) Ecocardiografia confirmă TSA secundară prin prezența unei ruperi de semnal de ecou în partea septului atrial îndepărtată de valvele atrioventriculare Defectele secundare în Fossa ovale, unde septul este în mod normal subțiat, sunt detectate prin ecocardiografie de contrast sau Doppler, care permite vizualizarea șuntului de sânge La copii, foramenul oval este destul de des găsit a fi neoclus fără tulburări hemodinamice, ceea ce nu ar trebui să fie considerat o boală cardiacă congenitală Diagnosticul diferențial se realizează cu un suflu funcțional pe artera pulmonară, care apare la copii în perioadele de creștere intensă, cu o stenoză izolată (mică) a arterei pulmonare sau expansiune idiopatică a trunchiului său principal Prognosticul defectului depinde de dimensiunea defectului și de severitatea tulburărilor hemodinamice Prognosticul pentru dezvoltarea insuficienței cardiace precoce este nefavorabil Închiderea spontană a unui TSA secundar este posibilă până în al -lea an de viață Speranța medie de viață este de - de ani Defectul septului ventricular (VSD) Aceasta este una dintre cele mai frecvent întâlnite UPU Reprezintă % până la % din cazurile de anomalii cardiace Poate fi situat în partea membranoasă sau musculară a septului sub forma unei deschideri ovale, rotunde sau conice Ultima formă apare cu defecte în partea musculară a septului Diametrul găurii este de la la mm Un defect mare este considerat dacă dimensiunea sa este egală cu diametrul aortei Capitolul Hemodinamica în acest defect este determinată de scurgerea sângelui din ventriculul stâng spre dreapta, depășirea circulației pulmonare și supraîncărcarea ambilor ventriculi Mărimea șuntului depinde de mărimea defectului, raportul dintre rezistența circulației sistemice și pulmonare și hipertrofia compensatorie a inimii Tulburările hemodinamice se manifestă la copiii de - luni, când rezistența vasculară pulmonară scade tablou clinic VSD, din cauza modificărilor auscultatorii pronunțate, este de obicei recunoscută la o vârstă fragedă Mai favorabile în evoluția clinică sunt defectele părții musculare a septului interventricular, care au formă ovală sau conică, îndreptată spre baza spre unul dintre ventriculi În timpul contracțiilor inimii, partea musculară a septului interventricular este implicată activ în activitatea mecanică a inimii Astfel, defectele localizate în partea musculară scad în dimensiune în timpul sistolei, ceea ce contribuie la scăderea dimensiunii șuntului Mici defecte ale părții musculare a septului interventricular (boala Tolochinov-Roger) apar adesea fără tulburări hemodinamice Dezvoltarea acestor copii este aceeași cu a celor sănătoși Numai prezența datelor auscultatorii - un suflu sistolic zgâriat aspru cu epicentru în spațiul intercostal al patrulea-cincelea din stânga sternului sau pe stern, care are o zonă de conducere mică, face posibilă diagnosticarea CHD Examenul cu raze X și electrocardiografie nu a evidențiat modificări patologice Copiii cu VSD mare au plângeri de dificultăți în alăptare, dificultăți de respirație, tuse, cianoză intermitentă atunci când plâng, indicând o schimbare a direcției șuntului de sânge, slăbiciune, oboseală; exista si malnutritie progresiva, infectii pulmonare frecvente Întârzierea dezvoltării fizice se exprimă semnificativ la o vârstă fragedă După ani (în faza a II-a a cursului defectului), starea copiilor se îmbunătățește, deoarece dimensiunea defectului scade în raport cu volumul crescut al inimii Uneori defectul este blocat de foița valvei tricuspide sau aortice Copiii dezvoltă adesea o cocoașă la inimă Marginile inimii sunt extinse în dimensiune transversală și în sus Se determină o bătaie de vârf vărsată, în creștere și deplasată în jos Când ventriculul drept este supraîncărcat, există o pulsație epigastrică distinctă La palpare, în al treilea sau al patrulea spațiu intercostal din stânga sternului, se determină tremurul sistolic În timpul auscultației, aici se aude un suflu sistolic prelungit, care se efectuează pe toată regiunea cardiacă și pe spate Uneori ^ un zgomot scurt diastolic de umplere a ventriculului stâng este ascultat la vârf; Tonul II pe artera pulmonară este întărit și divizat În unele cazuri, este determinat un ritm de galop cu trei membri În plămâni, în secțiunile posterioare inferioare, mai des în stânga, se aud rafale congestive de barbotare fine Bronhia lobului inferior stâng poate fi comprimată de un ventricul stâng mărit, care Bolile copilăriei Volumul contribuie la dezvoltarea procesului bronhopulmonar cronic În prima fază a cursului se dezvoltă cu ușurință simptomele insuficienței circulatorii de gradul II-III Tensiunea arterială sistolică este redusă cu presiunea diastolică normală Complexul de simptome Eisenmenger Cu VSD mari, hipertensiunea pulmonară progresivă precoce cu dezvoltarea fazei sale sclerotice duce la presiune ridicată în ventriculul drept și la apariția șuntului veno-arterial Copilul apare mai întâi roșu, iar apoi cianoza albastră sau violetă a obrajilor, buzelor, falangele unghiilor cu dezvoltarea „bețelor de tobă” Suflu sistolic scade și apoi dispare, dar accentul tonului II pe artera pulmonară crește, uneori cu un suflu protodiastolic de insuficiență valvulară pulmonară Dificultățile de respirație și limitarea activității fizice a copilului sunt în creștere Pot apărea sângerări nazale, dureri de inimă Examenul cu raze X relevă o creștere a modelului vascular al plămânilor în funcție de tipul arterial Poate adăugarea de semne de congestie venoasă Odată cu dezvoltarea hipertensiunii pulmonare, se observă o creștere a trunchiului principal și a ramurilor bazale ale arterei pulmonare cu un model vascular epuizat la periferie Dimensiunea inimii poate fi crescută în diferite grade, cu predominanța unei creșteri a secțiunilor stângi ale ambilor ventriculi sau doar a celui drept Artera pulmonară este adesea mărită, aorta în secțiunea ascendentă este hipoplazică ECG înregistrează supraîncărcare și hipertrofie predominantă a ventriculului stâng, ambii ventriculi, sau hipertrofie predominantă a ventriculului drept, care indică întotdeauna progresia hipertensiunii pulmonare Uneori găsesc o încetinire a conducerii atrioventriculare și intraventriculare Cu ecocardiografie, se efectuează o determinare directă a dimensiunii și locației defectului Hipertensiunea pulmonară se caracterizează prin prolapsul cuspidelor valvei pulmonare în tractul de ieșire al ventriculului drept, insuficiență pulmonară și tricuspidiană marcată Cu complexul Eisenmenger, se determină o creștere moderată a dimensiunilor telesistolice și diastolice ale secțiunilor aferente și excretoare ale ventriculului drept Scăderea dimensiunii ventriculului stâng este proporțională cu scăderea volumului minute al circulației sistemice Diagnosticul diferențial al bolii Tolochinov-Roger se realizează cu un zgomot funcțional cauzat de o anomalie a coardelor sau trabeculelor ventriculului stâng, prolapsul valvei mitrale; cu defecte mari – cu comunicare atrioventriculară Prognosticul pentru defecte mici care nu sunt însoțite de tulburări hemodinamice este favorabil La - % dintre copiii cu vârsta cuprinsă între luni și - ani se observă închiderea spontană a VSD, localizată în porțiunea musculară a septului interventricular Cu defecte mari, speranța medie de viață este de aproximativ de ani Hipertensiune pulmonară progresivă Nefavorabilă Capitolul Canalul atrioventricular deschis (AVC) Cu acest defect, dezvoltarea părții inferioare a septului interatrial, a părții membranoase a septului interventricular și a foițelor mediale ale valvelor mitrale și (sau) tricuspide este perturbată Există o formă incompletă de AVK - un defect primar al septului interatrial și o formă completă - un singur canal, în care există o comunicare între patru cavități ale inimii și, ca urmare, se formează o singură deschidere atrioventriculară Tulburările hemodinamice se manifestă printr-un șunt mare stânga-dreapta la nivelul atriilor și ventriculilor în combinație cu insuficiența valvei mitrale În forma completă, hipertensiunea pulmonară ridicată se dezvoltă precoce Tabloul clinic este identic cu VSD ridicat Se auscultă două epicentre de suflu sistolic: în spațiul al treilea-al patrulea intercostal din stânga sternului și pe stern (suflu VSD) și la vârful inimii (suflu de insuficiență mitrală) Tonul II pe artera pulmonară este întărit și divizat O examinare cu raze X relevă o creștere a modelului pulmonar nu numai de-a lungul arterei, ci și de-a lungul patului venos (un semn de insuficiență ventriculară stângă cu insuficiență mitrală severă) Inima este mărită de ventriculi și, într-o măsură mai mică, de atrii În cazul hipertensiunii pulmonare, cresc predominant cavitățile drepte ale inimii ECG arată o deplasare pronunțată a axei electrice a inimii spre stânga de la Odo - °, tensiune ridicată a complexelor QRS, semne de supraîncărcare atât a atriilor, cât și a ventriculilor, încetinirea conducerii atrioventriculare, blocarea piciorului drept al His pachet Ecocardiografia în proiecția a patru camere de la vârful inimii relevă un defect în partea inferioară a septului interatrial în zona conexiunii sale cu valvele atrioventriculare, prezența a două sau a unui canal atrioventricular (comun) si anomalii ale supapelor Diagnosticul diferențial se realizează cu TSA primar, VSD izolat, cardiomiopatie, PDA cu insuficiență mitrală secundară și hipertensiune pulmonară Prognosticul este nefavorabil - % dintre copii mor în prima fază a cursului defectului din cauza insuficienței cardiace precoce Cu VSD și AVK mari, hipertensiunea pulmonară progresează în % din cazuri, iar stenoza ieșirii ventriculare drepte se formează la % dintre pacienți Odată cu formarea stenozei secundare, rămâne posibilitatea corectării chirurgicale a defectului Transpunerea completă a marilor vase (TMS) Aceasta este cea mai severă malformație cu îmbogățire a circulației pulmonare Cu acest defect, aorta iese din ventriculul drept, iar artera pulmonară din stânga Hemodinamica Fără comunicații compensatorii (OAP, ASD, VSD), menghina este incompatibilă cu viața, deoarece există două circuite deconectate Bolile copilăriei Volumul ha de circulație a sângelui, care, totuși, nu afectează dezvoltarea fătului, deoarece în uter cercul mic aproape că nu participă la circulația sângelui După naștere, gradul de amestecare a sângelui venos și arterial este un factor decisiv Cu amestecarea liberă a sângelui, există o direcție variabilă a șuntului, care creează condiții pentru schimbul de gaze Tabloul clinic prezintă semne caracteristice - dificultăți de respirație și cianoză care apar imediat după naștere Defectul este mai frecvent la băieți Din momentul nașterii, starea este severă, persistă cianoza constantă, hrănirea este dificilă, malnutriția progresează Marginile inimii sunt extinse în diametru, rareori în sus Tabloul auscultator nu are trăsături caracteristice, deoarece este determinat de comunicări compensatorii Dacă defectul este compensat de PDA sau ASD, atunci zgomotul poate fi absent Suflu sistolic în al treilea-al patrulea spațiu intercostal din stânga este determinat cu VSD Hipertensiunea pulmonară se dezvoltă precoce Presiunea arterială este redusă Crizele hipoxemice la copiii cu TMS apar cu hipoxemie severă și sunt severe La majoritatea copiilor, simptomele insuficienței cardiace apar de la sfârșitul primei luni până la începutul celei de-a doua luni de viață, ceea ce este facilitat și de o alimentație deficitară a miocardului ca urmare a pătrunderii sângelui cu oxigen scăzut în vasele coronare Raze X determină întărirea modelului vascular în funcție de tipul arterial, după a -a zi de viață se detectează congestia venoasă Mărimea inimii, care are forma unui ou culcat pe o parte, crește progresiv Fasciculul vascular este îngust în vederea anteroposterioră și extins în vederea laterală Cu o dispoziție paralelă a vaselor, se extinde în secțiunea anteroposterior și împinge vena cavă superioară spre dreapta ECG Axa inimii este deplasată spre dreapta, există semne de hipertrofie a părților drepte ale inimii Hipertrofia ambilor ventriculi este mai rar observată Posibilă încălcare a conducerii intraventriculare Pe ecocardiografia parasternală cu ax scurt la nivelul bazei inimii, aorta este văzută anterior și în dreapta (D-transpoziție) sau anterior și stânga (L-transpoziție) a arterei pulmonare În proiecția axei lungi a ventriculului stâng este vizibilă o orientare paralelă a căilor excretoare ale ambelor ventricule și ale ambelor vase principale; mai mult, artera pulmonară pleacă din ventriculul stâng şi are o continuare mitro-lunar Prognosticul este nefavorabil - % dintre copii mor în primul an de viață Truncus arteriosus comun (CTA) Cu acest defect, un vas mare (truncus) pleacă de la baza inimii, un VSD mare este situat sub valvele semilunare ale trunchiului Arterele pulmonare pleacă din partea ascendentă a trunchiului arterial Sunt posibile modificări ale cursului vaselor coronare Tulburările hemodinamice se caracterizează printr-un amestec de sânge venos și arterial la nivelul ventriculilor Se dezvoltă hipervolemie Capitolul logo cerc de circulație sanguină și hipertensiune pulmonară progresivă precoce, deoarece presiunea în arterele pulmonare este egală cu cea sistemică Tabloul clinic seamănă cu un VSD mare Respirația scurtă apare încă din primele zile de viață, iar insuficiența cardiacă se dezvoltă devreme Cianoza poate fi intermitentă sau rapid progresivă Inima este mărită în dimensiune transversală Zgomotele cardiace sunt puternice, tonul II pe artera pulmonară este crescut, dar nu despicat, se aude un suflu tipic VSD Examenul cu raze X relevă o creștere semnificativă a modelului pulmonar Inima este mărită din cauza ambilor ventriculi, fasciculul vascular este îngust sau extins semnificativ Adesea există un arc aortic drept ECG Axa electrică a inimii este situată normal sau deviată spre dreapta Există semne de hipertrofie a atriului și ventriculului drept sau a ambilor ventriculi Examenul ecocardiografic în proiecția axului lung al ventriculului stâng relevă o traversare largă a vasului principal („șezând deasupra”) septul interventricular cu un VSD ridicat În proiecția de-a lungul axei scurte la nivelul bazei inimii, tractul de ieșire al ventriculului drept și valva pulmonară nu sunt detectate Din accesul suprasternal, în unele cazuri, este posibil să se determine locul de origine al arterei pulmonare sau ramurile acesteia din trunchi Diagnosticul diferențial se realizează cu VSD și transpunerea marilor vase Prognosticul este nefavorabil - % dintre copii mor în primele luni de viață Defecte cardiace congenitale CU DETERMINAREA CIRCULĂRII MICI Sărăcirea circulației pulmonare este rezultatul unei obstacole a fluxului de sânge din ventriculul drept Pentru schimbările viitoare ale hemodinamicii cu astfel de defecte, este important nu atât natura, cât și gradul de îngustare Doar stenoza pulmonară izolată se desfășoară fără cianoză De obicei, acest defect este combinat cu alte anomalii care determină refluxul de sânge din ventriculul drept al inimii spre secțiunea stângă, adică amestecarea sângelui venos și arterial și, prin urmare, o scădere a arterializării sângelui care intră în țesuturi Principalele plângeri sunt respirația scurtă și cianoza progresivă La o vârstă fragedă, se observă atacuri hipoxemice, însoțite de dispnee crescută, cianoză și uneori pierderea conștienței Atacurile apar cu deficiența de oxigen necompensată a sistemului nervos central De obicei, o creștere a convulsiilor este observată atunci când un copil dezvoltă anemie hipocromă cu deficit de fier Adesea dezvoltă tulburări ale circulației cerebrale treizeci Bolile copilăriei Volumul Faza terminală a defectului se caracterizează prin deficit progresiv de oxigen cu dezvoltarea sângerării mucoaselor și sângerării intracavitare ca urmare a tulburărilor sistemului hemomicrocirculației Insuficiența cardiacă cronică cu adăugarea de stări colaptoide se dezvoltă mai rar Stenoza arterei pulmonare izolate (ISLA) Pliantele valvei nedivizate duc la îngustarea deschiderii supapei, inelul supapei este hiperplazic Displazia cuspidelor valvei pulmonare este posibilă, acestea din urmă sunt rigide, îngroșate, există depozite de calciu Trunchiul arterei pulmonare din partea inițială are o expansiune post-stenotică Există, de asemenea, forme infundibulare și supravalvulare de stenoză Miocardul ventriculului drept este hipertrofiat, cardioscleroza se dezvoltă precoce din cauza dilatației ventriculului drept și a insuficienței fluxului sanguin coronarian Hemodinamica se caracterizează printr-o scădere a fluxului sanguin către circulația pulmonară Cu un gradient de presiune semnificativ între ventriculul drept și artera pulmonară, compensarea are loc datorită prelungirii fazei de ejecție a ventriculului drept Odată cu dezvoltarea insuficienței tricuspidiene, cavitatea atriului drept crește semnificativ Tabloul clinic depinde de gradul de stenoză Cu stenoză moderată, copilul se dezvoltă bine, doar dificultăți de respirație în timpul efortului fizic griji Marginile inimii sunt extinse în dimensiune transversală În al doilea spațiu intercostal din stânga sternului se aude un suflu sistolic aspru Tonul II pe artera pulmonară este slăbit Tonul de sus este întărit Cu insuficiență tricuspidiană, suflu sistolic apare în al cincilea spațiu intercostal din stânga sternului și pulsația epigastrică Presiunea arterială nu este modificată Cianoza apare doar în a treia fază a bolii cu dezvoltarea insuficienței cardiace cronice Există dureri în regiunea inimii Radiologic se determină o creștere a inimii drepte și, de regulă, a arterei pulmonare (expansiune post-stenotică) cu epuizarea modelului vascular pulmonar Pe ECG se notează deplasarea axei electrice a inimii spre dreapta, hipertrofia ventriculului și atriului drept, blocarea piciorului drept al fasciculului His Ecocardiografia în proiecția axei scurte la nivelul vaselor principale relevă deschiderea afectată a cuspidelor valvei pulmonare În timpul sistolei, foliolele se umflă arcuit în lumenul său Ecocardiografia Doppler cu puls detectează fluxul sanguin turbulent de mare viteză în zona valvei Există hipertrofie a ventriculului drept și a septului interventricular Diagnosticul diferențial se realizează cu ASD, triada Fallot, boala Ebstein Prognosticul defectului este nefavorabil cu insuficienta respiratorie si cardiaca progresiva Capitolul Orez Patru variante ale bolii Fallot (Brock) a — triada: — stenoza valvulară a arterei pulmonare, — defect septal atrial, — hipertrofia peretelui ventricular drept; b — tetradă: — stenoză infundibulară, — defect septal ventricular, — „aortă verticală”, — hipertrofie peretelui ventricular drept; c - pentad: - stenoza infundibulara, - defect de sept atrial, - defect de sept ventricular, - "aorta verticala", - hipertrofia peretelui ventricular drept; d — trunchiul arterial comun: — atrezia arterei pulmonare, — defectul septului ventricular, — „aorta verticală”, — hipertrofia peretelui ventricular drept boala Fallot (triada, tetradă, pentadă) (Fig ) Acesta este unul dintre cele mai frecvente defecte care apar cu cianoza Cea mai frecventă formă este tetralogia Fallot (stenoza arterei pulmonare, VSD mare, transpoziție aortică la dreapta, hipertrofie ventriculară dreaptă) Stenoza arterei pulmonare poate fi infundibulară, valvulară, tulpină, adesea combinată tulburări hemodinamice Cu acest defect, o cantitate insuficientă de sânge intră în cercul mic (stenoza arterei pulmonare), iar sângele venos este descărcat în cercul mare prin VSD și aorta deplasată spre dreapta În plus, există o combinație a acestor defecte cu ASD Această variantă a defectului se numește pestada lui Fallot Dacă nu există VSD în îngustarea tractului de ieșire din ventriculul drept, dar există o fereastră ovală sau ASD, defectul se numește Bolile copilăriei Volumul se numește triada lui Fallot Cu atrezia arterei pulmonare, o aortă largă situată deasupra VSD formează un trunchi arterial comun fals Alimentarea cu sânge a plămânilor se realizează prin arterele bronșice care se extind din aorta descendentă Tabloul clinic se manifesta in primele zile de viata cu cele mai severe forme de boala Fallot - stenoza severa a arterei pulmonare si gradul extrem de transpunere a aortei spre dreapta În aceste cazuri, dificultăți de respirație, cianoza și suflu sistolic sunt determinate în al doilea sau al patrulea spațiu intercostal din stânga sternului Epicentrul suflului sistolic depinde de localizarea stenozei arterei pulmonare și VSD Cel mai des cianoza apare mai tarziu, in primul an de viata Copiii rămân în urmă în dezvoltarea fizică, observă dificultăți de respirație atunci când se hrănesc sau se mișcă La examinarea unui copil, se dezvăluie deformarea degetelor de la mâini și de la picioare sub formă de bețișoare Picioarele plate severe sunt extrem de frecvente Deformările toracice nu sunt observate Marginile inimii rămân normale sau ușor extinse spre stânga Un suflu sistolic aspru se aude de-a lungul marginii stângi a sternului Tonul II pe artera pulmonară este slăbit sau absent Maximul este redus și se înregistrează un puls mic de presiune arterială Părinții sunt îngrijorați în special de apariția atacurilor hipoxemice care se dezvoltă brusc Copilul devine agitat, respirația se accelerează, cianoza crește și apare adesea leșinul (pierderea conștienței) Atacurile durează de la câteva minute până la - ore Se sugerează că în geneza atacurilor hipoxemice este important spasmul secțiunii infundibulare a ventriculului drept, în urma căruia cea mai mare parte a sângelui venos intră în aortă și crește hipoxia SNC Frecvența și severitatea atacurilor, conform observațiilor noastre, crește odată cu dezvoltarea anemiei prin deficit de fier După ani, frecvența convulsiilor devine mai mică sau se opresc cu o creștere simultană a cianozei Când este obosit și în momentul atacului, copilul își asumă o poziție tipică - se ghemuiește Transpunerea marilor vase cu stenoză de arteră pulmonară este similară în manifestări clinice cu boala Fallot Radiografic, modelul vascular al plămânilor este epuizat, inima este mică, adesea sub forma unei cizme cu talia pronunțată și vârful ridicat ECG relevă deplasarea axei electrice a inimii spre dreapta, hipertrofia atriului drept și a ventriculului drept Ecocardiografie În proiecția axului lung al inimii de la accesul parasternal se determină o aortă dilatată, situată „sus” deasupra VSD-ului mare, și continuarea mitro-aortică În proiecția axului scurt din accesul parasternal stâng la nivelul marilor vase se evidențiază un tract de ieșire ventricular drept hipoplazic, o valvă pulmonară redusă cu ramuri normale sau îngustate și o bifurcație Stenoza pulmonară este confirmată prin ecocardiografie Doppler Capitolul Diagnosticul diferențial în boala Fallot trebuie efectuat între patru variante anatomice ale defectului, transpunerea marilor vase cu stenoză pulmonară, un trunchi arterial comun și atrezie de valvă tricuspidă Atrezia valvei tricuspide (ATK) Cu acest defect, nu există comunicare între atriul drept și ventriculul drept, acesta din urmă fiind redus brusc Există întotdeauna un DMP Valva mitrală nu este schimbată, ci extinsă, cavitatea ventriculului stâng este mărită Comunicațiile compensatorii sunt VSD sau PDA Hemodinamica Din atriul drept, sângele venos prin ASD intră în atriul stâng, ventriculul stâng și aortă Sângele intră în circulația pulmonară prin VSD, ventriculul drept și artera pulmonară hipoplazică sau din aortă prin PDA Tabloul clinic al defectului este identic cu boala Fallot Modelul pulmonar cu raze X este epuizat Dimensiunea inimii este normală sau ușor mărită spre stânga Atriul drept și ventriculul stâng semnificativ mărite Există o retragere a arcului arterei pulmonare ECG arată deviația axei electrice a inimii spre stânga (de la la - ), semne de hipertrofie a atriului drept și a ventriculului stâng Ecocardiografia nu evidențiază niciun ecou de la valva tricuspidă, un ventricul drept mic, o cavitate ventriculară stângă mare, o aortă dilatată și diferite grade de hipoplazie a trunchiului sau stenoză pulmonară Atriile sunt mărite, există un TSA secundar sau un foramen oval deschis, este posibilă VSD boala Ebstein (BE) Aceasta este o malformație a valvei tricuspide, care este deplasată în cavitatea ventriculului drept Pliantele supapelor sunt deformate și îngroșate Cavitatea atriului drept este mărită, ventriculul este redus, artera pulmonară este hipoplazică, există un TSA Tulburările hemodinamice determină o scădere a fluxului sanguin prin ventriculul drept și artera pulmonară, o creștere a presiunii în atriul drept și un șunt de sânge veno-arterial printr-un ASD Tabloul clinic al defectului este caracterizat de cianoză, care apare în primele luni de viață Marginile inimii sunt marite spre dreapta, in timpul auscultatiei se aude un suflu sistolic, presistolic sau mezodiastolic in spatiul intercostal stang de la marginea stanga a sternului, asociat cu deformarea valvei tricuspide; uneori nu se aude zgomot Tonul II pe artera pulmonară este divizat și, în combinație cu tonul IV, apare un ritm de galop Se formează cocoașa cardiacă sternală dreaptă Insuficiența cardiacă se dezvoltă în funcție de tipul ventricularului drept Cu o creștere semnificativă a atriului drept, apar tulburări de ritm: fibrilație sau flutter atrial, tahicardie paroxistică Bolile copilăriei Volumul Radiografic, modelul pulmonar este normal sau epuizat Inima are o configurație sferică datorită creșterii accentuate a atriului drept Fasciculul vascular este îngust ECG Axa electrică a inimii este deviată spre dreapta, hipertrofia atriului drept este pronunțată Ele relevă încetinirea conducerii atrioventriculare, blocarea incompletă sau completă a ramului drept al fasciculului His, tulburări de ritm Ecocardiografia evidențiază o foliolă anterioară mobilă mare și o atașare anormală a foliolei septale a valvei tricuspide, ASD, atriul drept mare Gradul de deplasare a valvei tricuspide în cavitatea ventriculului drept se apreciază în proiecția a camere de la apex În unele cazuri, este necesară ecografia de contrast Diagnosticul diferențial se realizează cu triada Fallot, stenoză de arteră pulmonară izolată, TSA mare, fibroelastoză a endocardului inimii drepte Prognosticul bolii Fallot și ATK este nefavorabil - % dintre copii mor înainte de vârsta de ani, % dintre pacienți trăiesc până la de ani Cu boala Ebstein, % dintre pacienți mor în primii ani de viață DEFECTE CARDIACA CONGENITALE CU DETERMINAREA CIRCULATORULUI Defectele acestui grup se caracterizează printr-o evoluție nefavorabilă a primei faze cu insuficiență cardiacă precoce Faza terminală continuă cu dezvoltarea insuficienței ventriculare stângi cronice, adesea cu circulație cerebrală afectată (sângerare în creier în timpul coarctației aortei) sau cu insuficiență coronariană Stenoza aortică (SA) Aceasta este o boală cardiacă congenitală, în care cel mai adesea ( %) apare o îngustare a orificiului valvular (cu deformarea foițelor) sau stenoză supravalvulară sau subvalvulară Uneori defectul este însoțit de fibroelastoză a ventriculului stâng Tulburările hemodinamice apar precoce, puțin sânge intră în aortă Se dezvoltă hipertrofia ventriculului stâng, crește presiunea în atriul stâng, venele pulmonare și artera pulmonară Posibilă expansiune post-stenotică a aortei ascendente Tabloul clinic este determinat de gradul de stenoză Cu un diametru al găurii mai mic de , cm, o stare critică se dezvoltă în primele șase luni de viață Există paloare a pielii, dificultăți de respirație, crize de anxietate ale copilului, insuficiență cardiacă congestivă ireversibilă De cele mai multe ori, copiii se dezvoltă satisfăcător Marginile inimii sunt normale În timpul auscultației se determină un suflu sistolic grosier în al doilea spațiu intercostal din dreapta, aici se determină și tremurul sistolic (cu valvular și peste Capitolul stenoza valvulara) În cazul stenozei subvalvulare, zgomotul se aude în al treilea sau al patrulea spațiu intercostal din stânga sternului Sunetul inimii este întotdeauna amplificat Tensiunea arterială la limita inferioară a sistolicei normale sau reduse La o vârstă mai înaintată, plângeri de durere în regiunea inimii, dificultăți de respirație în timpul efortului fizic și accese de pierdere a conștienței pe termen scurt (atacuri de sincopă care apar ca urmare a unui volum redus de sânge care intră în circulația sistemică) apărea La examinarea cu raze X, modelul pulmonar este adesea normal, întărirea lui în tipul venos este nefavorabilă Mărimea inimii este ușor mărită spre stânga, talia este pronunțată, vârful este ridicat și rotunjit Aorta ascendentă este dilatată ECG Axa electrică a inimii este situată normal sau deviată spre stânga, există semne de hipertrofie a ventriculului stâng și atriului stâng, tulburări de ritm, iar în stenoza severă, semne de afectare a fluxului sanguin coronarian în zona stângă artera coronariana Ecocardiografia arată foile valvei aortice deformate care ies în lumenul aortic Ecocardiografia Doppler înregistrează fluxul sanguin turbulent de mare viteză la nivelul valvei Diagnosticul diferențial se realizează între SA congenital și dobândit, VSD, coarctația aortei, ISLA , Prognosticul pentru o evoluție critică este nefavorabil, este nevoie de îngrijiri chirurgicale de urgență Speranța medie de viață este de - de ani Coarctația aortei (CA) Aceasta este o îngustare congenitală a aortei într-o zonă limitată, sub gura arterei subclaviei stângi Gradul de îngustare și lungimea pot fi diferite CA poate fi izolat, dar uneori este combinat cu un PDA Canalul poate fi deasupra sau sub îngustare (coarctație pre- sau postductală, fig ) În legătură cu îngustarea aortei, sarcina pe ventriculul stâng crește, ceea ce duce la suprasolicitarea acestuia și la modificări corespunzătoare ale mușchiului cardiac (hipertrofie, degenerare, scleroză) Hemodinamica Cu CA izolat, hipertensiunea apare deasupra locului de îngustare, care se răspândește la vasele capului, centura scapulară și membrele superioare Vasele din jumătatea inferioară a corpului primesc puțin sânge Această hipotensiune arterială duce la afectarea funcției renale, oboseală la mers, dureri abdominale ischemice Când coarctația este combinată cu un PDA, mai ales dacă coarctația este în aval (tip postductal), un flux sanguin mare este direcționat către artera pulmonară, formând hipertensiune pulmonară severă În varianta preductală, șuntarea sângelui prin PDA depinde de diferența de presiune dintre artera pulmonară și aorta descendentă sub locul coarctației; scurgerea de sânge poate fi arteriovenoasă și venoso-arterială Semnele clinice de malformație la copiii mici sunt adesea însoțite de simptome de insuficiență cardiacă pulmonară: paloare, Bolile copilăriei Volumul Orez Schema coarctatiei aortei I - tip adult; II - tipul postductal de coarctație; III - tip preductal de coarctație - îngustarea locului (coarctația aortei); - canal arterios deschis dificultăți de respirație, respirație șuierătoare congestivă în plămâni La o vârstă mai înaintată, pacienții se plâng de dureri de cap, sângerări nazale Granițele inimii sunt extinse spre stânga Tabloul auscultatorului este incert: un suflu sistolic poate fi auzit în regiunea P-Sh a vertebrei toracice în spațiul interscapular, un suflu sistolic-diastolic în PDA sau un suflu de insuficiență mitrală relativă Tonul II pe aortă este crescut Suspiciunea de CA apare atunci când este detectată hipertensiune arterială la extremitățile superioare și redusă sau normală la cele inferioare, precum și în absența sau slăbirea pulsului la nivelul picioarelor În CA preductală cu șunt veno-arterial se determină pulsul la nivelul picioarelor, dar există o cianoză distinctă a extremităților inferioare Înregistrarea unei sfigmograme din arterele radiale și femurale ajută la recunoașterea defectului Radiologic se determină o creștere a părților stângi ale inimii, uzură în părțile posterioare ale coastelor II-VIII Odată cu dezvoltarea insuficienței mitrale relative, există o creștere a umplerii venoase în cercul mic Cu coarctația postductală, modelul pulmonar este îmbunătățit de tipul arterial Inima are o configurație sferică datorită creșterii ambilor ventriculi Capitolul ECG dezvăluie o axă electrică orizontală sau deplasată la stânga a inimii, hipertrofia ventriculului stâng sau ambilor Ecocardiografia prin abord suprasternal în zona arterei coronare dezvăluie semnale de ecou strălucitoare în lumenul aortei, este posibilă coarctația segmentară sau închiderea completă a vasului Ecocardiografia Doppler relevă un flux sanguin accelerat turbulent în spatele locului de stenoză DEFECTE CARDIACA CONGENITALE FĂRĂ DETERMINAREA HEMODINAMICĂ Locațiile anormale ale inimii, precum și un defect în partea musculară a septului interventricular, nu sunt însoțite de o încălcare a hemodinamicii Prezența unei astfel de boli de inimă nu afectează dezvoltarea și bunăstarea copilului Anomaliile în localizarea inimii pot fi rezultatul atât al dezvoltării necorespunzătoare a inimii în sine, cât și al influenței cauzelor extracardiace O inimă stângă dreptaci este normală Poate locația pe partea dreaptă a unei inimi formate corect, precum și localizarea pe partea dreaptă, mijlocie și stângă a inimii unei inimi în formă de stânga, care se caracterizează printr-un aranjament „oglindă” a departamentelor sale Anomalia locației inimii și a departamentelor sale poate fi combinată atât cu locația obișnuită, cât și cu cea inversată a organelor abdominale Se disting următoarele variante de anomalii în poziția inimii și a organelor învecinate: — inima dreaptă dreptaci (cu o aranjare normală a organelor abdominale) — dextroversie; - inima dreptaci pozitionata la mijloc (cu o localizare normala a organelor abdominale); - inima din partea dreaptă cu partea stângă (cu aranjarea inversă a organelor abdominale); - stânga (cu aranjarea „oglindă” a părților inimii) inima stângă (cu aranjarea inversă a organelor abdominale); - inimă stângă-dreaptă (cu aranjarea inversă a organelor abdominale) - dextrocardie adevărată cu un „aranjament în oglindă a inimii; - inimă situată pe stânga, mediană sau dreapta formată la nesfârșit (cu heterotaxie abdominală) Localizarea și poziționarea inimii și a organelor învecinate se stabilește prin percuția limitelor matei cardiace, palparea vârfului inimii și Bolile copilăriei Volumul cavitatea abdominală, ecocardiografie și radiografie, angiocardiografie Examinarea pacienților cu o localizare anormală a inimii are o serie de caracteristici Locația anormală a inimii este judecată de configurația atipică a ECG Când se efectuează un ECG la copiii cu dextrocardie, se utilizează derivațiile accesorii toracice drepte (V R-V R) Cu o inimă stângă, se folosește o aplicare „oglindă” a electrozilor Defect în partea musculară a septului interventricular (boala Tolochinov-Roger) În timpul sistolei ventriculare, datorită contracției părții musculare a septului, dimensiunea defectului scade Deversarea de sânge prin defect (de la stânga la dreapta) este minimă și nu are semnificație hemodinamică Pe măsură ce copilul crește, pe măsură ce masa musculară a septului crește, defectul poate scădea spontan în dimensiune și se poate închide Acest tip de defect este diagnosticat pe baza prezenței suflului sistolic organic grosier în absența semnelor de supraîncărcare și hipertrofie a miocardului ventricularului drept Datele ECG și ecocardiografie confirmă diagnosticul TRATAMENTUL ȘI SUPRAVEGHEREA DISPENSARĂ A PACIENȚILOR CU DEFECTE CARDIACA CONGENITALE Identificarea CHD la un copil provoacă întotdeauna îngrijorare în rândul părinților și rudelor apropiate Un copil de la o vârstă fragedă se dezvoltă într-o atmosferă de creștere inadecvată - supraprotecție Dacă este detectată CHD, copilul trebuie înregistrat la un cardiolog cu o examinare obligatorie la fiecare luni sau mai des în primii - ani de viață (în prima fază a cursului) și ulterior - de ori pe an și dupa ce a suferit boli cu examen sistematic de laborator si instrumental Observarea la dispensar necesită examinări programate de către un specialist ORL, un stomatolog, un oftalmolog cu o examinare a fundului de ochi și, dacă este necesar, un studiu al conjunctivei bulbare prin biomicroscopie și un psihoneurolog Tulburările neurologice în CHD sunt cauzate de: ) anomalii ale dezvoltării creierului - embriopatii cardiocerebrale combinate; ) modificări secundare cauzate de hipoxia cerebrală cronică; ) tulburări acute ale circulaţiei cerebrale Cu toate CHD, disfuncțiile neurocirculatorii și sindroamele psihopatologice sunt cele mai frecvente în faza II și mai ales III a evoluției defectului (Badolyan L O ) Pentru un copil cu boală cardiacă congenitală, este necesar să se creeze o dietă individuală și un regim de îngrijire cu expunere maximă la aer proaspăt, fezabil Capitolul exercițiu fizic Este necesar să temperați copilul, să vă străduiți să creșteți imunitatea și să-l protejați de infecții Tratamentul conservator al copiilor cu boli cardiace congenitale are trei obiective: ) acordarea de îngrijiri de urgență în condiții catastrofale; ) tratamentul pacienților cu diverse complicații și boli concomitente; ) trimiterea la timp a copilului pentru o consultație cu un chirurg cardiac Primul loc printre condițiile catastrofale este ocupat de insuficiența cardiacă acută și subacută, care se dezvoltă cel mai adesea la copiii cu defecte însoțite de un șunt arteriovenos de sânge sau o obstrucție a ejecției sângelui din ventriculi Decompensarea cardiacă acută cu malformații cardiace congenitale necesită îngrijire pediatrică de urgență, pot exista două soiuri Cu CHD, însoțită de o supraîncărcare a circulației pulmonare (așa-numitele malformații cardiace „albe”, fibroelastoză miocardică), bolile acute intercurente pot provoca insuficiență cardiacă ventriculară stângă, în care predomină nu atât o scădere a debitului cardiac cât o suprasarcină a circulatiei pulmonare Copilul dezvoltă dificultăți de respirație (Inițial expiratorie, apoi mixtă), tahicardie, cianoză, o abundență de rale umede în plămâni Datele de anamneză (părinții știu de obicei despre bolile de inimă) și semnele de hipoxie cronică, manifestate în întârzierea dezvoltării fizice și motorii și boli frecvente ale copilului, ajută la diagnostic Terapia pentru acest tip de insuficiență cardiacă ar trebui să se bazeze în primul rând pe utilizarea salureticelor (Lasix) și a terapiei cu oxigen cu respirație spontană sub presiune pozitivă constantă Dacă nu există efect, tratamentul se efectuează prin analogie cu terapia edemului pulmonar Decizia tactică depinde de severitatea insuficienței cardiace și de natura bolii intercurente Toți copiii cu pneumonie și semne de insuficiență respiratorie de orice grad sunt supuși spitalizării Cu gradul ODN II-III copiii trebuie trimisi la terapie intensiva În alte cazuri, dacă tratamentul în curs a oprit exacerbarea insuficienței cardiace, copilul poate fi lăsat acasă Cu CHD cu depleție a circulației pulmonare pe fondul stenozei arterei pulmonare (defecte cardiace „albastre”, cum ar fi tetralogia Fallot), decompensarea se poate manifesta ca un atac de dispnee albăstruie Pe fondul acrocianozei obișnuite, pacientul are un atac de dificultăți de respirație, tahicardie și cianoză crescută Inițial, copilul este excitat și apoi poate cădea într-o comă hipoxică), însoțită de convulsii În timpul examinării fizice a unui astfel de pacient, se observă următoarele: o expansiune a graniței inimii, un suflu sistolic dur care se efectuează în toate punctele și plămâni „uscate” În patogenia atacurilor de dispnee albăstruie, spasmele au o importanță primordială, aparent Bolile copilăriei Volumul departamentul de ieșire mu al ventriculului drept și arterei pulmonare stenotice Acest lucru duce la șuntarea completă a fluxului sanguin către aortă Baza terapiei pentru această complicație a defectelor cardiace „albastre” este terapia cu oxigen, corectarea acidozei metabolice și efectele medicinale asupra spasmului secțiunilor inițiale ale arterei pulmonare Tratamentul acidozei în această situație este justificat, deoarece menține hipertensiunea pulmonară Se utilizează o soluție de % de bicarbonat de sodiu: inițial, se administrează intravenos lent ml/kg ( mg/kg) timp de minute, apoi această doză se repetă, dar deja împărțind-o în două părți egale: o jumătate este prescrisă în primele de minute, a doua - în următoarele ore Terapia medicamentosă începe cu administrarea subcutanată sau intravenoasă de morfină (mai puțin eficientă - promedol) - , - , mg/kg Dacă nu există efect, utilizați (cu grijă!) obzidan intravenos Doza de medicament , - , mg/kg se administrează lent ( ml/min) în ml soluție de glucoză % Oxigenoterapia de dorit cu o presiune expiratorie pozitivă constantă egală cu - cm de apă Artă Cu convulsii în aceste cazuri, se folosește oxibutirat de sodiu, care este și un antihipoxant În tratamentul atacurilor de dispnee albăstruie, glicozidele cardiace și diureticele sunt contraindicate Primul, creșterea debitului cardiac, va întări șuntul de la dreapta la stânga și va provoca un atac Al doilea - pe fondul policitemiei, tipic pentru aceste defecte cardiace, va crește și mai mult fluxul sanguin Copiii cu atac de dispnee albăstruie sunt supuși spitalizării numai dacă terapia este ineficientă Odată cu succesul măsurilor de prim ajutor, pacientul poate fi lăsat acasă cu recomandarea utilizării ulterioare a obzidanului în doză de , - , mg/kg pe zi Complicațiile creierului sub formă de hemipareză sau paralizie se pot dezvolta pe fondul unui atac hipoxemic (stază în vasele cerebrale) sau ca urmare a unei embolii paradoxale care apare în timpul unui șunt de sânge de la dreapta la stânga Tratamentul acestor pacienți se efectuează cu participarea unui neurolog pediatru Pentru a preveni complicațiile cerebrale, un copil cu CHD albastru nu ar trebui să fie limitat de lichide La copiii în faza terminală a bolii, odată cu dezvoltarea acestor complicații, este necesar să se efectueze un studiu al sistemelor de coagulare și anticoagulare a sângelui pentru a rezolva problema patogenezei tulburărilor (tromboză, hemoragie) și a conduce corespunzătoare terapie În faza II a cursului CHD, se efectuează o igienizare sistematică a unei infecții focale a cavității bucale și a organelor ORL (conservatoare și operative) pentru a preveni endocardita bacteriană, abcesele cerebrale și pneumonia cronică Această fază este optimă pentru corectarea chirurgicală a anomaliilor cardiace În CHD cu hipoxemie cronică în a treia fază a cursului, se dezvoltă afecțiuni colaptoide, care sunt tratate cu numirea inotropilor cu acțiune rapidă (dobutrex, dopamină) cu înlocuirea lor treptată prin saturație lentă cu glicozide cardiace Capitolul '₽-blocantele şi agenţii cardiotrofici (riboxină, panangină, orotat de potasiu, vitaminele B , E, B] ) sunt prezentate Singura modalitate de a trata un copil cu CHD este intervenția chirurgicală Realizările în chirurgia cardiacă, anesteziologia și resuscitarea cardiacă fac posibilă tratarea cu succes a - % din astfel de CHD precum VSD, boala Tolochinov-Roger, PDA, tetralogia Fallot Tratamentul bolilor precum ventriculul comun, sindromul hipoplaziei ventriculare stângi rămâne o problemă Aceste afecțiuni necesită inițial proceduri chirurgicale paliative în pregătirea pentru intervenția ulterioară mai diferențiată (de exemplu, intervenția chirurgicală de bypass și chirurgia Norwood ca intervenție pregătitoare pentru sindromul hipoplazic al inimii stângi) Mortalitatea după astfel de intervenții preliminare ajunge la % Copiii supraviețuitori sunt supuși ulterior operației Fontan (transplantul venei cave superioare și inferioare în artera pulmonară), cu o rată a mortalității mai mică de % În ultimul deceniu, cateterismul cardiac a fost utilizat pe scară largă, urmat de introducerea instrumentelor adecvate, care permit apoi angioplastia transvasculară (închiderea defectelor septului cardiac, PDA) sau eliminarea stenozelor arterei pulmonare sau aortei Succesul acestor intervenții se datorează invazivității lor relativ scăzute și mortalității scăzute Cu o evoluție nefavorabilă a primei faze, adică dezvoltarea insuficienței cardiace, hipertensiunea pulmonară progresivă sau atacuri hipoxemice severe care nu sunt susceptibile de tratament conservator, intervenția chirurgicală este indicată la o vârstă fragedă În faza terminală, eliminarea chirurgicală a defectului nu aduce vindecare, deoarece se observă modificări distrofice și degenerative în mușchiul inimii, plămâni, ficat și rinichi Indicațiile pentru tratamentul chirurgical al CHD pot fi urgente în prima fază sau planificate în a doua fază a cursului Operațiile de urgență la copiii cu CHD și îmbogățirea circulației pulmonare (VSD, VKA, OSA) se efectuează cu insuficiență cardiacă progresivă și (sau) hipertensiune pulmonară, infecție bronhopulmonară recurentă, hipotrofie de gradul II-III cu eșecul terapiei conservatoare În aceste cazuri se efectuează operația Muller-Albert care constă în îngustarea trunchiului principal al arterei pulmonare (crearea stenozei artificiale) Chirurgia radicală se efectuează la copiii cu PDA, iar în unele clinici, la pacienții cu VSD în primii doi ani de viață Cu TMS în primele luni de viață, atrioseptostomia cu balon conform lui Rashkind este efectuată în timpul cateterismului cardiac primar La copiii mai mari de - luni, se efectuează excizia septului interatrial (operația Blelock-Hanlon) pentru a îmbunătăți amestecarea sângelui la nivel atrial Dacă TMS este combinată cu hipertensiunea pulmonară, atunci artera pulmonară este îngustată simultan În cazul defectelor cu sărăcirea circulației pulmonare (boala Fallot, TMS cu stenoză de arteră pulmonară, ATK), sunt necesare operații de urgență Bolile copilăriei Volumul în atacurile hipoxemice severe cu hipoxemie progresivă şi hipoxie Operația constă în îmbogățirea fluxului sanguin pulmonar prin crearea unei anastomoze între aorta ascendentă sau ramura acesteia și artera pulmonară: Blalock-Taussig (anastomoză subclavio-pulmonară), Waterstone-Cooley (anastomoză intrapericardică între aorta ascendentă și ramura dreaptă a artera pulmonară) etc Uneori cu ATC este necesară și extinderea comunicării interatriale În grupul defectelor însoțite de o obstrucție a ejecției sângelui din ventriculi (CA, ISLA cu stenoză valvulară), cu insuficiență cardiacă progresivă, se efectuează valvotomie aortică sau pulmonară cu acces prin ventricul Chirurgia pentru CA constă în îndepărtarea părții îngustate a aortei și crearea unei anastomoze end-to-end sau suturarea unei proteze vasculare Pacienții care au suferit o intervenție chirurgicală paliativă sunt operați din nou în - ani Prin urmare, cardiologul pediatru ar trebui să se străduiască să salveze viața copilului până în faza II a cursului defectului cu metode conservatoare de tratament Operațiile radicale au ca scop eliminarea defectului anatomic și (sau) normalizarea hemodinamicii Înainte de o operație planificată, copilul este internat în secția de cardiologie pentru examinare, igienizare suplimentară a focarelor de infecție și consultare cu un psihoneurolog Dacă la copii există simptome astenice sau semne de psihopatie (egocentrism, solicitări excesive, încăpățânare, reacții histeroizi etc sunt exprimate la copii), tratamentul se efectuează cu perfuzii de valeriană, mamă, doze mici de seduxen etc Complicațiile postoperatorii se manifestă sub formă de stenoză secundară sau regurgitare a fluxului sanguin După angioplastie, se poate dezvolta endocardită și sunt adesea necesare antibiotice profilactice După operația Fontan, crește riscul de aritmii, insuficiență miocardică, enteropatie cu pierdere de proteine, iar riscul de complicații ale terapiei anticoagulante În perioada postoperatorie, pacienții sunt monitorizați lunar de către un cardiolog și o dată la luni de către un chirurg cardiac Pentru majoritatea copiilor care au suferit o intervenție chirurgicală radicală, perioada de reabilitare este de luni, după care rezultatul poate fi evaluat Eficacitatea observării la dispensar este determinată de păstrarea vieții pacientului, tratamentul chirurgical în timp util, reabilitarea psihologică, funcțională și socială Capitolul BOLI CARDIOVASCULARE DOBÂNĂTATE TULBURĂRI MIOCARDICE Această secțiune discută condiții patologice în care leziunile mușchiului cardiac, deși secundare, pot determina severitatea stării copilului și prognosticul acesteia MIOCARDITA Miocardita este o leziune a inimii care apare împotriva sau după un proces infecțios, determinând adesea severitatea stării copilului și având o evoluție ulterioară independentă Etiologie Spectrul de agenți patogeni care pot provoca miocardită variază la diferite vârste În primii ani de viață, miocardita apare cel mai adesea în bolile virale, în special în cele enterovirale În aproape o treime din cazuri, se dezvoltă pe fondul suprainfectiei După - ani, principala cauză a miocarditei la copii este infecția cu streptococ Leziunile miocardice sunt mai puțin frecvente în procesele neinfecțioase - boli difuze ale țesutului conjunctiv, alergii la alimente și medicamente etc Patogeneza În prezent, patogenia miocarditei nu poate fi considerată aceeași în toate cazurile Trei grupuri de mecanisme sunt de cea mai mare importanță: - efectul direct al agentului patogen asupra cardiomiocitelor (miocardită infecțioasă, parenchimoasă), care se observă în principal în infecțiile virale; - leziuni vasculare ale miocardului, care se pot datora endoteliotropiei unor agenți patogeni (gripa, adenovirus, Bolile copilăriei Volumul micoplasme etc ) și leziuni imunocomplexe de natură infecțioasă și neinfecțioasă; - afectarea miocardică asociată cu efectul dăunător al anticorpilor și limfocitelor activate care reacţionează încrucişat cu țesuturile cardiace (cel mai adesea acestea sunt miocardite post-streptococice, asemănătoare ca patogeneză cu miocardita reumatică, dar fără leziuni sistemice comune) Leziunile metastatice purulente ale miocardului sunt mai puțin frecvente în procesele septicopiemice Clasificare Nu există o clasificare general acceptată a miocarditei în copilărie Diagnosticul indică de obicei boala de bază și, ca complicație, miocardita (' Tabloul clinic Modificările inimii la copii, indiferent de cauza lor, sunt aproape aceleași: o creștere a dimensiunii sale, mai des spre stânga, o scădere a sonorității tonurilor, în special primul ton, apariția suflului sistolic apical Se remarcă tahicardie, mai rar bradicardie, rigiditate de ritm În funcție de mecanismul de afectare a miocardului, o serie de caracteristici pot fi remarcate în tabloul clinic și dinamica acestuia În cazul miocarditei parenchimatoase infecțioase, care sunt caracteristice în principal copiilor mici, sindromul cardiac este de obicei pronunțat - cardiomegalie semnificativă, surditate a tonurilor cardiace, ritm rigid Adesea, o astfel de miocardită apare ca miopericardită, iar pericardita poate apărea înainte de afectarea miocardică Cu etiologia enterovirală, afectarea inimii poate fi combinată cu simptome neurologice (encefalomiocardie) și sindrom enteral pe termen scurt În aproape toate cazurile, se dezvoltă insuficiență circulatorie totală Dacă este posibil să se facă față insuficienței cardiace la debutul bolii, atunci o dinamică pozitivă destul de rapidă ( - săptămâni) ar trebui atribuită caracteristicilor distinctive ale acestei leziuni miocardice Leziunile vasculare ale miocardului duc rareori la o creștere semnificativă a dimensiunii inimii și la insuficiență circulatorie severă În același timp, sindromul durerii, încălcarea proceselor de excitare (extrasistolă) pot fi considerate destul de caracteristice pentru aceste miocardite Odată cu afectarea miocardică, sunt adesea găsite și alte leziuni vasculare (modificări tranzitorii ale modelului vascular al pielii, erupții cutanate, artralgie, microhematurie etc ) O trăsătură distinctivă este torpiditatea cursului, adesea natura sa ondulată, exacerbarea cu adăugarea de infecții intercurente Capitolul Boli dobândite ale sistemului cardiovascular Miocardita post-streptococică apare în principal la copiii de vârstă școlară, apare cu semne moderate de afectare miocardică (scăderea sonorității primului ton la vârf, suflu sistolic apical, conducerea atrioventriculară poate încetini pe ECG, o modificare a finalului) parte a complexului ventricular) O scădere a contractilității miocardice poate fi determinată în principal folosind metode funcționale speciale, manifestările clinice ale insuficienței circulatorii sunt observate extrem de rar Cursul este de obicei favorabil Diagnosticul este confirmat de o creștere a titrurilor de anticorpi antistreptococici și prezența frecventă a focarelor de infecție streptococică la acești copii Miocardita idiopatică (miocardita idiopatică) a lui Abramov-Fiedler poate fi atribuită unor forme speciale de miocardită Etiologia și patogeneza sa sunt încă neclare Boala începe cel mai adesea acut cu deteriorare, dificultăți de respirație, paloare, tahicardie, apariția cianozei, o expansiune bruscă a limitelor inimii Copilul dezvoltă rapid simptome de insuficiență cardiacă, este posibilă durerea în zona inimii Unul dintre simptomele caracteristice, uneori precedând simptomele clinice ale miocarditei idiopatice, sunt o varietate de tulburări de ritm, cel mai adesea după tipul de tulburare de excitație (extrasistolă, tahicardie paroxistică, fibrilație atrială etc ) Pe ECG se înregistrează modificări musculare difuze, tulburări de ritm, blocaje O examinare cu raze X arată o extindere bruscă a limitelor inimii în toate direcțiile, pe o kimogramă cu raze X - o scădere semnificativă, neuniformă a amplitudinii dinților de-a lungul întregului contur al inimii Contractilitatea miocardului este redusă brusc Semne ale activității procesului patologic conform parametrilor de laborator se găsesc la aproximativ jumătate dintre pacienți Fibroelastoza endocardică Etiologia nu a fost stabilită Se ia în considerare posibilul rol al infecției intrauterine, tulburările de dezvoltare și insuficiența alimentării cu sânge a miocardului I Semnele clinice apar în primele luni după naștere Principalele simptome sunt semne de insuficiență cardiacă congestivă - dificultăți de respirație, creștere în greutate întârziată, infecții pulmonare recurente cu sindrom bronho-obstructiv, precum și creșterea dimensiunii inimii, în principal secțiunile stângi Se remarcă torpiditatea cursului, lipsa de efect a preparatelor digitalice și diuretice Prognosticul este nefavorabil în majoritatea cazurilor Formele relativ rare, dar severe de afectare miocardică, cu etiologie și patogeneză neclară, includ și așa-numita cardiomiopatie În practica pediatrică pot apărea toate formele: congestive (dilatate), hipertrofice și restrictive Bolile copilăriei Volumul Cardiomiopatia hipertrofică se caracterizează prin hipertrofie marcată a ventriculului stâng și a septului interventricular Examinarea copilului dezvăluie cardiomegalie, suflu de ejecție sistolic (mai bine înregistrat pe partea stângă a sternului) și semne de insuficiență circulatorie Cea mai fiabilă metodă de diagnosticare este ultrasunetele, care permite detectarea hipertrofiei septului interventricular Faptul că aproximativ o treime dintre copii au schimbări similare la rude poate ajuta la diagnostic Cu cardiomiopatia congestivă (dilatată), cea principală este o expansiune bruscă a cavității ventriculilor, în special cea stângă Aceasta se manifestă prin semne de insuficiență cardiacă totală și cardiomegalie Destul de des ascultați (la cardiomegalia exprimată) zgomotul relativ de insuficiență mitrală și tricuspidiană Cardiomiopatia restrictivă este asociată cu o scădere a extensibilității pereților ventriculilor și, prin urmare, apar semne de hipodiastolă și simptome de stagnare în circulația sistemică și pulmonară Tabloul clinic seamănă cu cel al pericarditei adezive (vezi mai jos) Toate formele de cardiomiopatii se caracterizează prin progresie, controlabilitate scăzută cu expunerea la medicamente și prognostic prost În prezent, se discută activ problema transplantului cardiac la acești pacienți Examinarea cu raze X, în cazurile de miocardită severă, determină dimensiunea crescută a inimii sau a departamentelor sale, pulsația rapidă, pe kimogramă - o scădere a amplitudinii contracțiilor cardiace Pe ECG, este posibilă o scădere a tensiunii dinților, o încălcare a proceselor de conducere și excitare, o modificare a părții finale a complexului ventricular Examenul cu ultrasunete relevă dilatarea cavităților inimii, o scădere a contractilității miocardice, care poate fi detectată și prin alte metode de cercetare funcțională Cu o scădere semnificativă a contractilității miocardice, apar semne clinice de insuficiență cardiacă (vezi mai jos) distrofie miocardică Acest termen este înțeles ca o situație în care, fie ca urmare a unei tulburări metabolice, fie a unui exces al capacităților fiziologice (supraîncărcare) inimii, aceasta nu își poate îndeplini pe deplin funcția Nu există nicio îndoială că distrofiile miocardice au o anumită periodizare în vârstă Cel mai adesea ele apar în primii trei ani de viață și în timpul pubertății În ciuda faptului că numărul de boli și afecțiuni care pot duce la distrofia miocardică este destul de mare, pare rațional, în primul rând datorită frecvenței apariției lor, să ne oprim doar asupra unora dintre ele În primii ani de viață, acesta este un „sindrom de cor pulmonar” și leziuni cardiace din cauza malnutriției; în pubertate, obezitate și distrofie în timpul suprasolicitarii sportive Capitolul Boli dobândite ale sistemului cardiovascular Sindromul cor pulmonar este cauzat de hipoxie și hipertensiune arterială naturală a circulației pulmonare Patologia sistemului bronhopulmonar poate fi foarte diversă - sindromul de suferință neonatală, proces bronho-obstructiv prelungit și pronunțat, pneumoscleroză, embolie pulmonară etc Pe fondul bolii bronhopulmonare, apare tahicardie, semne de suprasolicitare a inimii drepte, în primul rând toate pe ECG si ecografie Odată cu progresia procesului, se observă umflarea venelor cervicale și semne de insuficiență ventriculară dreaptă - o creștere a dimensiunii ficatului, edem Semnele afectării miocardice apar adesea cu malnutriția asociată cu insuficiența alimentară și cu sindroamele de malabsorbție (malabsorbție, fibroză chistică, boala celiacă etc ) De regulă, distrofia miocardică poate fi documentată clinic cu hipotrofie de gradul II-III, mai ales în acele cazuri când lipsa de masă este însoțită de o întârziere a ritmului de creștere a copilului Tahicardia, mobilitate limitată, dilatarea ventriculului stâng, modificări ale părții terminale a complexului ventricular cu inversarea undei T în mai multe derivații toracice, precum și tulburări electrolitice, mai des hipokaliemie (pe ECG), fac posibilă diagnosticarea acest sindrom Distrofia miocardică în obezitatea de gradul II-IP este în mare măsură un proces natural, mai ales în cazurile în care obezitatea este însoțită de hiperlipidemie și hipercolesterolemie Tabloul clinic este exprimat în incapacitatea de a efectua o activitate fizică normală, răspuns inadecvat la activitatea fizică, semne de hipertrofie a inimii stângi pe ECG, o scădere a debitului cardiac la calcularea greutății corporale existente De regulă, acești copii au semne manifeste de disfuncție autonomă Distrofia miocardică sau „sindromul de suprasolicitare miocardică” este adesea întâlnită la sportivi Cel mai adesea, sindromul se găsește la sportivii tineri care au obținut rezultate sportive destul de ridicate (candiggs în maestru, maestru al sportului) Factorii de risc sunt dezvoltarea fizică accelerată în timpul pubertății, perioadă în care, în condiții fiziologice, ritmul de creștere a inimii rămâne în urmă cu creșterea somatică, precum și prezența focarelor de infecție cronică la sportivi În mecanismul de dezvoltare a leziunilor miocardice, pe lângă sarcina inadecvată, un rol semnificativ este acordat factorilor psiho-emoționali Unul dintre primele semne ale distrofiei miocardice este incapacitatea unui sportiv de a efectua o activitate fizică ridicată, lipsa îmbunătățirii rezultatelor sportive În studiile speciale privind ECG, se observă o modificare a părții finale a complexului ventricular sub formă de inversare a undei T în mai multe derivații toracice, un răspuns inadecvat la activitatea fizică De obicei, în astfel de condiții, semnele de disfuncție autonomă se manifestă clar Bolile copilăriei Volumul Diagnostic si diagnostic diferential La stadializare, se poate recomanda următorul algoritm modificat pentru diagnosticarea leziunilor miocardice [Vorontsov I M et al , ] Este format din trei etape În prima etapă, trebuie dat un răspuns la întrebarea privind prezența sau absența leziunilor miocardice La diagnosticarea leziunii miocardice, se decide problema naturii leziunii (miocardită, distrofie miocardică, miocardioscleroză) În cele din urmă, la a treia etapă se încearcă descifrarea etiologică și patogenetică în cadrul grupului de miocardite, distrofii miocardice etc Prima etapă a diagnosticului este efectuată prin evaluarea cantitativă a semnelor de leziuni miocardice, împărțite în trei grupe în funcție de gradul de semnificație Semne de mare importanță ( puncte): - o creștere a dimensiunii totale a inimii sau a cavităților acesteia (în absența efuziunii în pericard), confirmată prin metode de cercetare obiective; - o scadere a contractilitatii miocardice, confirmata prin metode functionale (ecocardiografie, reografie, etc ) sau insuficienta cardiaca Semne de semnificație medie ( puncte): - semne ale lipsei de influență a sistemului nervos autonom asupra activității inimii (excepția este perioada neonatală), care se manifestă clinic prin rigiditate de ritm, absența aritmiei respiratorii și pot fi confirmate prin intervalografie; - detectarea antigenului cardiac și a anticorpilor anticardiaci în sânge; - o creștere a sângelui fracțiilor cardiospecifice ale izoenzimelor lactat hidrogenazei, hidrogenezei malat, creatin fosfokinazei etc ; - un complex de semne ECG de hipertrofie a inimii; - semne ECG de ischemie miocardică Semne minore ( punct): - durere în regiunea inimii; - slăbirea sonorității primului ton; - tahie sau bradicardie; - ritmul galopului - suflu sistolic apical; - blocaj sinoauricular; - încălcarea conducerii atrioventriculare; - încălcarea conducerii intraventriculare; Capitolul Boli dobândite ale sistemului cardiovascular - ritm ectopic; - extrasistolă; - deplasarea intervalului S-T; - modificarea undei T Diagnosticul de afectare miocardică este considerat de încredere dacă suma scorurilor obținute este de sau mai mult (cu prezența obligatorie a cel puțin unuia dintre semnele de mare semnificație), probabil dacă suma scorurilor este , dintre care unul este de semnificație medie La diagnosticarea unei leziuni miocardice probabile sau de încredere, se decide problema naturii acesteia Următoarele semne indică geneza inflamatorie a leziunii (miocardită): - legătura clinicii leziunii cu infecția (pe fondul acesteia din urmă în absența fenomenelor de toxicoză infecțioasă sau în - săptămâni după aceasta); - variabilitatea combinațiilor de simptome clinice și mai ales ECG în dinamica bolii; - atașarea leziunilor la alte membrane ale inimii; - dezvoltarea simultană a modificărilor inflamatorii în alte organe și sisteme (vasculită, nefrită, poliserozită etc ); - prezența semnelor paraclinice de inflamație (VSH crescut, disproteinemie etc ); - un efect pozitiv clar asupra tabloului clinic, modificărilor ECG și funcției contractile a miocardului în tratamentul cu medicamente antiinflamatoare într-o perioadă de până la săptămâni În diagnosticarea genezei distrofice a leziunii, se folosesc următoarele criterii: Dezvoltarea unei imagini a leziunilor miocardice: - în legătură directă cu tulburări acute ale funcțiilor vitale - respirație, alimentație, alimentare cu electroliți sau - într-o anumită legătură cu boli sau afecțiuni care provoacă tulburări metabolice la nivelul miocardului, supraîncărcarea funcțională a acestuia Prezența dinamicii pozitive: - în tratamentul bolii de bază, restabilirea funcției organelor afectate, corectarea metabolismului, - cu scăderea activității fizice, Bolile copilăriei Volumul - in timpul terapiei cardiotrofice si a testelor functionale cu agenti cardiotrofi Diagnosticul de miocardioscleroză, care este destul de rar la copii, trebuie stabilit ca urmare a monitorizării dinamice a copilului (cel puțin un an) și pe baza următoarelor semne: - complex simptomatic clinic și instrumental-grafic persistent de afectare miocardică; - absența modificărilor semnificative ale semnelor de afectare a inimii (extrasistolă, tulburări de conducere etc ) sub influența testelor de stres sau de droguri Ultima etapă a diagnosticului, asociată cu descifrarea etiologiei și mecanismelor de apariție a leziunilor în cadrul grupelor de miocardite, distrofii miocardice și alte boli, este de obicei posibilă în instituțiile specializate Prognoza În mare măsură, prognosticul miocarditei depinde de severitate, precum și de prezența și gradul insuficienței circulatorii Cu toate acestea, cu tactica corectă de a efectua prognoza acestei boli, de regulă, este favorabilă, numai condițiile de reparare diferă După ce a suferit miocardită la copii, spre deosebire de adulți, distrofia miocardică și miocardioscleroza sunt rar observate O excepție este prognosticul de obicei prost în miocardita și cardiomiopatiile idiopatice În cazul distrofiilor miocardice, prognosticul depinde de dinamica bolii de bază Tratament Direcția principală a terapiei pentru toate formele de miocardită este lupta împotriva fenomenelor de insuficiență cardiacă (vezi mai jos) În prezența unui mecanism imunologic, se poate recomanda terapia antiinflamatoare, în principal cu medicamente non-hormonale (acid acetilsalicilic, diclofenac, metindol etc ) In leziunile vasculare se foloseste heparina Antibioticele (preparate cu penicilină) sunt utilizate pentru natura bacteriană a leziunii, în special pentru miocardita poststreptococică În paralel, boala de bază este tratată În distrofiile miocardice, terapia principală vizează tratarea bolii de bază și reducerea activității fizice Pentru menținerea activității inimii se poate recomanda un complex de vitamine, medicamente cardio-trofice (riboxină, inozină, orotat de potasiu, ATP etc ) Prezența insuficienței cardiace poate fi o indicație pentru numirea glicozidelor cardiace conform tacticii de saturație lentă Prevenirea Nu există încă metode specifice Capitolul ENDOCARDITA INFECTIOASA Termenul de endocardită infecțioasă se referă la leziunile inflamatorii ale endocardului (valvulare sau parietale) cauzate de un agent infecțios prezent în țesutul endocardic Datorită diagnosticului îmbunătățit și creșterii numărului de operații pe inimă, numărul pacienților cu endocardită bacteriană, de exemplu la Sankt Petersburg, este destul de mare, dar probabil că este prematur să vorbim despre o adevărată creștere a frecvenței acestei patologii Etiologie Agenții cauzali ai endocarditei bacteriene pot fi diverse bacterii, cel mai adesea boala provoacă streptococ verde și stafilococ auriu Patogenie și patomorfologie În patogenia endocarditei bacteriene, o scădere a proprietăților imunobiologice ale macroorganismului și prezența focarelor de infecție sunt de mare importanță Din punct de vedere morfologic, pe endocard se găsesc focare de ulcerație cu formarea de cheaguri de sânge, cu afectare valvulară, deformarea lor se dezvoltă ulterior Adesea, mai ales în endocardita septică acută, în miocard apar focare de fuziune purulentă Clasificare Puteți folosi o clasificare oarecum simplificată propusă de A A Demin și Al A Demin, (Tabelul ) Tabloul clinic Tabloul clinic al endocarditei bacteriene este determinat de faza bolii și de gradul de activitate al procesului inflamator Simptomele constau în trei sindroame principale: toxicoză, afectare endocardică și Tabelul Clasificarea endocarditei bacteriene Caracteristici etiologice Faza patogenetică Gradul de activitate Varianta cursului Caracteristici clinice și morfologice Bacteri Gram pozitive: streptococi, stafilococi Toxic infecțios Ridicat ( ) Acut Primar (pe valve intacte) Bacteriile Gram-negative: Escherichia coli, Pseudomonas aeruginosa, Klebsiella, etc Imuno-inflamatoare Moderat ( ) Abortiv (recuperare) Secundar (cu afectare valvulară, boală cardiacă congenitală, după operație pe cord) Asocieri bacteriene: forme L, ciuperci, rickettsie Distrofic Minimal ( ) Cronic (recurent) — Bolile copilăriei Volumul complicații tromboembolice În faza inițială, infecțioasă-toxică a endocarditei bacteriene (adesea cu o terapie adecvată, boala se termină cu aceasta), predomină fenomenele procesului infecțios general: febră, care la activitate ridicată poate fi agitată cu frisoane, cel puțin - subfebrilă , intoxicație generală, transpirație Baza diagnosticului este leziunea endocardului, care la începutul bolii este moderată sau nici măcar nu se manifestă clinic Modificări permanente ale tabloului auscultator cu leziuni valvulare se observă în a -a- -a săptămână de boală La copii, valvele aortice și mitrale sunt cel mai adesea afectate în endocardita primară sub forma insuficienței lor În ultimii ani, în legătură cu utilizarea pe scară largă a cateterizării venei subclaviei, există cazuri de leziuni izolate ale valvei tricuspidiene În endocardita bacteriană secundară, se observă modificări în zona endocardului deja afectat (locul de descărcare patologică sau obstrucție a secreției sanguine, boală cardiacă reumatică etc ) Deja în această perioadă, complicațiile tromboembolice sunt observate sub formă de erupții cutanate hemoragice, hematurie, care, de regulă, este de natură impulsivă și infarcte ale organelor interne Activitatea în această perioadă este determinată în principal de toxicoza infecțioasă În faza imunoinflamatorie are loc depunerea de globuline patologice și complexe imune Se caracterizează prin modificări cutanate destul de specifice, apariția nodulilor Osler (noduli durerosi cutanați pe degetele de la mâini și de la picioare), pete Janeway (pete dureroase eritematoase de formă neregulată pe suprafețele palmare și plantare), hemoragii subunguale (cum ar fi așchiile) , pete Lieberman-Lunin ( peteșii cu o pată albă în centru), hemoragii pe retină (pete Roth) Tipic este o creștere a splinei, precum și leziunile bacteriene ale organelor interne - ficatul, pancreasul, inima sub formă de miocardită difuză și chiar pericardită, rinichi cum ar fi glomerulonefrita, artrita este adesea observată Anemia se dezvoltă cu o culoare gri-galben a pielii În paralel persistă modificările endocardice și fenomenele de intoxicație, acestea din urmă fiind de obicei ceva mai puțin pronunțate decât în faza infecțio-toxică În faza distrofică, din cauza leziunilor severe ale organelor interne, tabloul clinic principal este insuficiența cardiacă, renală și, mai rar, insuficiența hepatică Această fază este ireversibilă Într-un studiu de laborator, în prima fază este detectată o modificare a sângelui, caracteristică unui proces infecțios: leucocitoză cu neutrofilie și o deplasare la stânga, o creștere a globulinelor a în proteinogramă, o creștere a VSH, o nivel ridicat de proteină C reactivă Agentul cauzal al bolii poate fi semănat din sânge Capitolul Boli dobândite ale sistemului cardiovascular Inocularea agentului patogen este extrem de importantă atât pentru diagnosticul, cât și pentru managementul pacientului Prelevarea de sânge este considerată optimă în timpul creșterii temperaturii corpului (crize febrile) Pentru o izolare mai reușită a unui agent infecțios, au fost propuse mai multe metode În primul rând, semănând o cantitate suficient de mare de sânge ( - ml), iar în al doilea rând, pentru a exclude contaminarea în timpul prelevării, sângele este prelevat secvenţial în eprubete a câte ml fiecare, în cazurile în care două dintre ele conţin acelaşi agent patogen (în special în ultimele două), cu un grad mare de probabilitate poate fi considerat semnificativ cauzal Din partea urinei - periodic hematurie de la hematurie minoră la hematurie grosieră În timpul trecerii la faza următoare, odată cu aceste modificări, apare și anemie hipocromă, leucocitoza poate fi înlocuită cu leucopenie, iar γ-globulinele din proteinogramă cresc Trebuie remarcat faptul că nu există metode specifice de laborator pentru diagnosticarea endocarditei bacteriene La copii, se poate observa un model general că endocardita bacteriană primară la ei are o activitate mai mare decât cea secundară Diagnostic În cazurile de endocardită bacteriană primară cu evoluție acută, diagnosticul diferențial trebuie făcut cu un atac de reumatism Pentru endocardita bacteriană, toxicoza infecțioasă persistentă și pronunțată este mai caracteristică, la începutul bolii există o implicare rară în procesul patologic al aparatului articular, complicațiile tromboembolice sunt tipice, care practic nu apar în reumatism și nu există efectul terapiei antiinflamatorii Alte dificultăți apar în diagnosticul endocarditei secundare Aici este necesar să se diferențieze această boală de alte procese infecțioase la copiii care au deja leziuni cardiace O metodă suplimentară de diagnosticare a endocarditei bacteriene poate fi ecocardiografia, care poate detecta vegetațiile trombotice pe valve la o proporție semnificativă de pacienți (Fig ), dar trebuie avut în vedere că aceste modificări apar la pacienți destul de târziu ( - ) săptămâni de la debutul bolii) ) Tratament În faza infecțio-toxică a bolii, terapia cu antibiotice masivă și prelungită este cea principală Cea mai preferată este utilizarea de doze mari de penicilină ( - de unități pe kg de greutate corporală pe zi parenteral) La pacienţii severi, dozele pot fi chiar mai mari (până la UI per kg de greutate corporală) Cursul unei astfel de terapii este continuat timp de cel puțin - săptămâni Bolile copilăriei Volumul Orez Ecocardiografie Endocardita bacteriană Săgețile indică eterogenitatea, afânarea și vegetația în cavitatea ventriculului stâng Cu activitate ridicată și etiologie necunoscută, este de preferat să se utilizeze o combinație de penicilină cu gentamicina În viitor, penicilina este înlocuită cu alte antibiotice, cel mai adesea din seria cefalosporinei și tetraciclinei Dozele acestor medicamente sunt, de asemenea, crescute de , - ori față de cele convenționale În ultimii ani, penicilinele semisintetice au fost folosite cu succes și în doze mari În caz de ineficacitate, pot fi prescrise antibiotice din alte grupe În special, vancomicina este indicată pentru infecțiile stafilococice rezistente la meticilină Cu o etiologie cunoscută, antibioticele sunt prescrise în funcție de sensibilitatea agentului patogen În medie, cursul tratamentului cu antibiotice durează de la până la luni În timpul utilizării terapiei cu antibiotice, se prescrie repaus la pat Igienizarea focarelor de infecție este obligatorie: amigdalite cronice, carii, sinuzite etc În faza acută a bolii este indicată terapia conservatoare, în cazurile în care este ineficientă, se pot recomanda metode radicale de tratament chiar și în faza acută a bolii boala Indicațiile pentru tratamentul chirurgical includ următoarele: - insuficiență circulatorie intratabilă, -embolie persistentă, - distrugerea progresivă a supapelor (desprinderea coardelor, perforarea supapelor) În faza imunoinflamatoare a bolii, împreună cu terapia cu antibiotice, utilizarea medicamentelor antiinflamatoare (acetat Capitolul Boli dobândite ale sistemului cardiovascular acid tilsalicilic, brufen, metindol, diclofenac etc ) în doze normale se pot prescrie și glucocorticoizi ( , mg la kg greutate corporală pentru prednisolon) Prezența complicațiilor tromboembolice este o indicație pentru numirea anticoagulantelor, dintre care cea mai bună este heparina Prognoza Întotdeauna severă și puțin dependentă de activitatea endocarditei bacteriene În ciuda faptului că, în prezent, datorită utilizării terapiei cu antibiotice masive, majoritatea pacienților pot face față complet bolii, totuși, de regulă, pacienții dezvoltă boli de inimă sau înrăutățesc hemodinamica în prezența bolilor cardiace congenitale Prevenirea Prevenția primară include igienizarea atentă a focarelor de infecție cronică la pacienții cu boli cardiace congenitale și reumatism La astfel de copii, in timpul interventiilor chirurgicale - extirparea dintilor, adeno- si amigdalectomie - se recomanda antibioticoterapie Pentru a preveni exacerbările repetate, este necesar să se monitorizeze în mod constant copiii care au avut endocardită bacteriană, igienizarea radicală a focarelor de infecție cronică și terapia intensivă cu antibiotice pentru orice boli însoțite de o reacție la temperatură PERICARDITĂ Pericardita la copii poate fi considerată o manifestare sau o complicație a bolii de bază Pericardita la copii este rară și chiar mai rar diagnosticată Etiologie Cea mai frecventă cauză a pericarditei la copii sunt în prezent bolile virale (enterovirusuri etc ) Ca și în anii precedenți, își păstrează semnificația pericardita care apare cu reumatism, boli difuze ale țesutului conjunctiv (lupus eritematos sistemic etc ), pericardită uremică Predominant la o vârstă mai fragedă, afectarea pericardului poate fi observată în procesele septice severe, mai des stafilococice Pericardita de etiologie tuberculoasă este în prezent extrem de rară Bolile copilăriei Volumul Patogeneza Majoritatea pericarditelor la copii au o origine imunopatologică - reumatică, virală, tuberculoasă Pericardita în procesele purulente poate fi considerată ca metastatică, care apare fie ca urmare a derivei hematogene, fie ca o pătrundere în cavitatea pericardică a unui focar purulent din miocard În insuficiența renală severă, așa-numita pericardită uremică este toxică Examenul morfologic evidențiază de obicei suprapuneri de fibrinoide, efuziune Natura efuziunii depinde de boala de bază Clasificare Împărțirea tradițională a pericarditei în uscată (fibroasă) și exudativă este foarte condiționată, deoarece mecanismele dezvoltării lor sunt de același tip Cu toate acestea, având în vedere unele diferențe în tabloul clinic, o astfel de împărțire poate fi justificată Dintre pericarditele exsudative se disting seroase și purulente Ca urmare a pericarditei transferate, pericardita adezivă este considerată separat - un complex de simptome cauzat de fuziunea foilor pericardului Tabloul clinic Debutul bolii este de obicei acut În tabloul clinic, factorii determinanți sunt: Semne de acumulare de exsudat sau depozite de fibrină, care apar: - sindrom de durere - prezența zgomotului de frecare pericardică, - o creștere a dimensiunii inimii Semne de compresie a cavităţilor inimii (hipodiastolie) Ele, la rândul lor, duc la stagnarea sistemului de vene goale, edem, hepato- și splenomegalie Unul dintre cele mai comune și destul de tipice simptome este durerea Se caracterizează prin constanță, la copiii mici este adesea localizată în abdomen, însoțită de flatulență, agravată de palparea abdomenului, în special în regiunea epigastrică Destul de tipic poate fi considerată o creștere bruscă a durerii cu o schimbare a poziției corpului, respirație profundă La copiii mai mari, localizarea sindromului de durere este mai tipică - durerea în piept care iradiază spre umărul stâng, gât Aproximativ la jumătate dintre copii este posibil, mai ales la debutul bolii, identificarea unui semn patognomonic - frecarea pericardică Este foarte diferit în sunetul său - de la extratonuri blânde la un zgomot aspru tipic sistole-diastolic, care amintește de zgomotul zăpezii sau de zgomotul pâinii crăpate Zgomotul de frecare se aude cel mai bine la baza inimii Capitolul Boli dobândite ale sistemului cardiovascular (de-a lungul marginii stângi a sternului) în poziția copilului așezat și cu presiune cu un stetoscop Intensitatea zgomotului nu depinde de natura efuziunii și de cantitatea acesteia Pentru formarea sa este necesară doar prezența depozitelor fibrinoase pe epicard, contactul și mobilitatea foilor cămășii pericardice Cu un zgomot de frecare pericardică, acesta este înregistrat pe PCG ca oscilații incorecte, de înaltă frecvență, care nu sunt asociate cu fazele ciclului cardiac Tabloul clinic al pericarditei exudative depinde în mare măsură de mărimea și viteza de acumulare a efuziunii De obicei, starea generală a copilului se înrăutățește brusc, apare dificultăți de respirație, dureri surde în regiunea inimii, pacientul ia adesea o poziție semi-șezând, forțat Semnul principal al acumulării de efuziune în pericard este o creștere a zonei de matitate cardiacă În primul rând, matitatea cardiacă absolută crește, în prezența unui revărsat mare, se extinde și matitatea cardiacă relativă Unii copii cu o efuziune mare apar răgușeală, sughiț La copiii mici, din cauza rigidității toracice, poate fi detectată bombarea jumătății stângi a toracelui Bătăile apexului sunt slăbite sau absente, zgomotele inimii sunt puternic înăbușite Tensiunea arterială maximă este redusă, cea minimă este normală sau chiar crescută, uneori apare un puls paradoxal (cădere la inspirație) Următorul grup de simptome în pericardită sunt semne de compresie a cavităților cardiace cu o încălcare a umplerii lor diastolice (sindrom hipodiastolic) La sugari, semnele de compresie cardiacă sunt destul de pronunțate, dar simptomele nu sunt specifice O creștere a presiunii venoase în sistemul venei cave superioare determină o creștere a presiunii intracraniene la sugari cu apariția unor simptome neurologice asemănătoare meningitei - vărsături, îndoitură a gâtului, fontanele bombate etc Venele gâtului, de obicei slab definite pe gâtul scurt al copiilor mici, devin clar vizibile și bine palpate Venele cubitale și venele mâinii încep să fie bine definite, ceea ce se observă rar la un copil mic Mai târziu, poate apărea cianoză ușoară a patului unghial și a auriculelor Aproape simultan, apar hepato- și splenomegalie, iar mărirea ficatului predomină întotdeauna, de obicei ficatul este dureros Edemul cu compresie a inimii apar mai întâi pe față, apoi se extinde la gât Modificările ECG nu sunt tipice pentru pericardită, deși cu efuzii mari, se observă o scădere a dinților, unde T negative adesea și o schimbare a intervalului S-T Radiologic, se detectează o expansiune a umbrei inimii, care ia formă triunghiulară sau forma unui trapez, o minge Pulsația inimii este redusă, ceea ce este deosebit de bine detectat în studiul kimografic Una dintre cele mai fiabile metode de diagnosticare a pericarditei este ecocardiografia, care poate determina nu numai prezența Bolile copilăriei Volumul Orez Ecocardiograma Efuziune în cavitatea pericardică (indicată prin săgeți) revărsare și cantitatea acesteia, dar și pentru a depista suprapunerile fibrinoase pe foile pericardului (Fig ) Natura exudatului poate fi judecată probabil după evoluția bolii de bază, față de care s-a dezvoltat pericardita, diagnosticul devine precis după puncție Pericardita adezivă (adezivă, constrictivă) poate apărea după pericardita tuberculoasă, reumatică și septică Ocazional, faza acută a pericarditei trece neobservată și este detectată numai atunci când aderențele dezvoltate perturbă hemodinamica - apare hipodiastola Pacienții se plâng mai mult de slăbiciune, de o senzație de presiune în hipocondrul drept Este posibil să aibă cianoză crescută în poziție orizontală Aspectul pacienților este destul de caracteristic - o față umflată, vene umflate și pulsate ale gâtului, ascită, dar în același timp - absența edemului la nivelul extremităților inferioare La examinarea inimii, este detectat un impuls cardiac slăbit, uneori este negativ Marginile inimii sunt fie normale, fie ușor mărite Auscultativ, pe lângă tahicardie și un accent moderat al tonului II pe artera pulmonară, uneori este posibil să se detecteze un ton protodiastolic suplimentar (tonul pericardic) Acest ton se aude imediat după tonul II și este foarte puternic Pe ECG se observă o scădere ușoară a dinților, o deplasare concordantă a segmentului ST Unda T este redusă sau negativă Pe FCG, uneori este posibil să se înregistreze un ton protodiastolic pericardic Examenul cu raze X are o mare valoare diagnostică Cu marginile normale sau moderat extinse ale inimii, o scădere sau chiar absența fluctuațiilor pulsului (adesea inegale), dinții pulsatori sunt deformați Capitolul Diagnostic și diagnostic diferentiat Principalele dificultăți apar în determinarea etiologiei pericarditei dacă aceasta este singura manifestare a bolii de bază Tratament Terapia pericarditei trebuie direcționată în primul rând către boala de bază Tactica terapeutică pentru anumite tipuri de pericardită nu este aceeași În cazul pericarditei uscate (fibrinoase), terapia specială nu este de obicei necesară În cazurile de pericardită exudativă, direcția tratamentului depinde de natura revărsării Cu pericardita seroasă și sero-fibrinoasă, deoarece au o geneză alergică, este indicată desensibilizarea, în special, terapia cu corticosteroizi Puteți recomanda diuretice (lasix, hipotiazidă etc ), terapie simptomatică Puncția pericardică este indicată numai pentru revărsat mare cu semne de tamponare cardiacă Dimpotrivă, cu pericardita purulentă, puncția sau chiar drenajul cavității pericardice sunt obligatorii în tactica terapeutică De obicei, conținutul purulent este complet aspirat, cavitatea se spală cu soluție salină cu heparină și trazilol și se administrează antibiotice Durata și frecvența drenajului depind de eficacitatea terapiei Deoarece pericardita exudativă afectează de obicei miocardul și există semne de insuficiență circulatorie, este indicată utilizarea glicozidelor cardiace, cel mai adesea prin metoda saturației moderat rapid (vezi mai jos) Pentru pericardita adezivă, chirurgia este singurul tratament Prognoza - Prognosticul pericarditei, în primul rând, depinde de boala în care s-a dezvoltat Prognosticul pentru pericardita purulentă și adezivă poate fi considerat cel mai grav Prevenirea Nu există metode specifice de prevenire a pericarditei ARITMIILE LA COPII Tulburările de ritm la copii apar în toate perioadele de vârstă, mai des la copiii mai mari Există o impresie de creștere a frecvenței tulburărilor de ritm în ultimii ani Există aritmii congenitale și dobândite, există o împărțire în funcționale și organe Bolile copilăriei Volumul cal Tulburările de ritm apar ca urmare a încălcării funcțiilor de bază ale mușchiului inimii - automatismul, excitația, conducerea și contractilitatea miocardului Trebuie remarcat faptul că, în cazurile în care aritmiile sunt singurul semn al unei încălcări a activității inimii, practic nu au nicio semnificație patologică Tulburările automatismului includ: tahicardia și bradicardia sinusală, aritmia sinusală, migrarea sursei de ritm și o serie de alte tulburări mai rare Tahicardie sinusală și bradicardie - despre tahicardie și bradicardie, putem vorbi despre o creștere sau încetinire a ritmului cardiac corect cu - de bătăi pe minut față de ritmul normal pentru o anumită vârstă Cauzele modificărilor ritmului cardiac pot fi o varietate de boli, leziuni organice ale sistemului cardiovascular La copii, un grup mare de modificări ale ritmului cardiac este asociat cu tulburări funcționale Mai des, bradicardia sinusală mărturisește patologia inimii Aceste forme de aritmii nu necesită, de obicei, un tratament special; terapia are ca scop tratarea bolii de bază aritmie sinusală Una dintre cele mai comune variante de aritmie sinusală este aritmia respiratorie Aritmia respiratorie poate apărea la copiii de toate vârstele În perioada neonatală, este puțin exprimată, la copiii mici apare mai des, aritmia respiratorie este cel mai pronunțată la copiii sănătoși de vârstă preșcolară și școlară În timpul efortului, aritmia respiratorie scade În practica pediatrică, dispariția aritmiilor respiratorii (ritm rigid, embriocardie) este mai degrabă o dovadă în favoarea patologiei Pe ECG se remarcă o variabilitate semnificativă a duratei complexelor cardiace, în principal datorită intervalelor diastolice (Fig ) O astfel de tulburare de ritm precum migrarea sursei de ritm (Fig ) este detectată numai în timpul unui studiu ECG și este diagnosticată prin forma diferită a undei P în derivații individuale Migrarea sursei de ritm în interiorul sinusului Orez ECG pentru aritmii cardiace A - aritmie sinusală (respiratorie); B - migrarea stimulatorului cardiac supraventricular (modificarea formei și amplitudinii undei P în cadrul unei derivații) Capitolul A - extrasistolă atrială - Ex (prezența unei unde P înainte de Ex, ușoară deformare a complexului ventricular); B - parasistolă atrială (două stimulatoare cardiace independente în atrii); B - extrasistolă ventriculară - Ex (absența undei P înainte de Ex, deformarea complexului ventricular, pauză compensatorie) nodul, de regulă, nu este un semn de deteriorare a inimii În cazurile în care sursa ritmului se deplasează dincolo de nodul sinusal (nu numai forma, ci și direcția undei P se schimbă), se găsește adesea patologia cardiacă Nu se efectuează un tratament special Tulburările de excitație se manifestă prin extrasistolă, tahicardie paroxistică Prin extrasistolă se înțelege o contracție extraordinară a inimii După locul de apariție a impulsului de excitație se disting extrasistole supraventriculare (supraventriculare) și ventriculare (Fig U Într-un studiu ECG se poate preciza locul de apariție a impulsului: nodul sinusal sau conexiune atrioventriculară, ventricul drept sau stâng) , etc Alternarea corectă a extrasistolelor cu un ritm normal poartă denumirea de aloritmie (bigeminia - apariția extrasistolelor după fiecare contracție normală, trigeminia - după două etc ), se observă mai des contracția neregulată cu ritm normal Extrasistola este cea mai frecventă tulburare de ritm la copii și apare la toate perioadele de vârstă Când apare extrasistola, unii copii nu o simt și nu prezintă nicio plângere, alții se plâng de disconfort în zona inimii: bătăi suplimentare ale pulsului, tonuri suplimentare sau un zgomot cardiac O înregistrare ECG este necesară pentru a face un diagnostic topic Cu toată convenționalitatea sa, din punct de vedere clinic, este oportun să se împartă extrasistolele în funcționale și organice, adică în primul caz originea extrasistolelor din cauza unei încălcări a reglării non-cardiace, mai adesea vegetative, iar în cazul geneza lor organică, apariția ca urmare a afectarii miocardului sau a sistemului de conducere al inimii Bolile copilăriei Volumul Extrasistolele funcționale sunt cele mai frecvente în perioadele prepubertale și pubertale Sunt destul de labile în timpul zilei, de obicei se schimbă semnificativ cu schimbarea poziției, ca răspuns la activitatea fizică În paralel, copiii prezintă semne de distonie vegetativ-vasculară, focare de infecție cronică, tulburări endocrine etc Atunci când efectuează metode speciale de cercetare, nu găsesc o încălcare a contractilității miocardice Un test clino-ortostatic, testele cu activitate fizică dozată, testele farmacologice (atropină, obzidan) cu înregistrare ECG fac adesea posibilă clarificarea mecanismului predominant de origine a extrasistolelor funcționale (influență vagală sau simpatică) Extrasistolele de origine organică sunt mai permanente La copii, starea generală este de obicei tulburată, pot fi detectate semne de insuficiență cardiacă funcțională Extrasistolele organice sunt cele mai frecvente în miocardită, malformații cardiace congenitale, mai rar în reumatism În primul rând, trebuie amintit că majoritatea acestor afecțiuni sunt de natură funcțională și nu necesită terapie specială Cu extrasistole de origine organică, tratamentul se efectuează pe fondul terapiei pentru boala de bază care a cauzat tulburările de ritm Pentru ameliorarea extrasistolei, preparatele cu potasiu pot fi recomandate mai întâi sub formă de orotat de potasiu, panangin, as-parkam în doze legate de vârstă În caz de ineficacitate a acestei terapii, cele mai bune rezultate se obțin cu utilizarea P-blocantelor Aceste medicamente au efect datorită blocării receptorilor P adrenergici și acțiunii anti-catecolamine Cele mai bune sunt anaprilina (sinonime: inderal, obzidan), cordarone Doza zilnică este de la la mg per kg de greutate corporală O caracteristică negativă a acestor medicamente este imposibilitatea utilizării lor în insuficiența circulatorie În plus față de terapia descrisă mai sus, se poate obține un efect bun, dar de obicei instabil atunci când se utilizează novocainamidă ( , - , la kg greutate corporală pe zi prin gură sau soluție % intramuscular - , ml la kg greutate corporală - doză unică), aproape de novocainamidă izonicamidă ( , - , g de - ori pe zi) Tahicardia paroxistică este un atac de creștere bruscă a frecvenței cardiace (peste - în minut) Există tahicardie paroxistică supraventriculară și ventriculară (Fig ) Prin geneză, tahicardiile paroxistice sunt asociate, de regulă, cu fenomenele de „excitație recurentă” repetată ca urmare a existenței unor căi suplimentare (mănunchiul Kent, Maheim etc ) Un atac de tahicardie paroxistică începe de obicei brusc Copiii se plâng de disconfort la nivelul inimii, constricție în piept, durere în regiunea epigastrică Adesea atacul este însoțit de amețeli, leșin, vărsături La examinare se atrage atenția asupra paloarei, dificultății de respirație, pulsația venelor jugulare, pot apărea semne de tulburări circulatorii Limitele inimii de obicei nu se schimbă, tonurile sunt clare Pe fundal Capitolul ȘI B Orez ECG cu tahicardie A - tahicardie paroxistica supraventriculară (HR - '); B - tahicardie paroxistică ventriculară (HR - ') În tahicardia feminină, un ritm cardiac asemănător pendulului poate fi considerat caracteristic - intervalele dintre tonuri devin aceleași (embriocardie) Puls de umplere mică, presiunea arterială este scăzută Durata unui atac poate varia de la câteva secunde la câteva zile sau chiar luni Diagnosticul topic al tahicardiei paroxistice (supraventriculare sau ventriculare) este posibil doar cu un studiu electrocardiografic Adesea, la astfel de pacienți, este detectat sindromul Wolff-Parkinson-White (detectarea acestui fenomen la copii nu este de obicei un semn de boală de inimă) Este destul de dificil de rezolvat problema genezei tahicardiei paroxistice Cu natura sa funcțională, atacurile sunt de obicei de scurtă durată, de regulă, nu observă semne de tulburări circulatorii și adesea observă o legătură strânsă cu factorii emoționali La locul de origine, tahicardia paroxistica funcțională este de obicei supraventriculară Diagnosticul devine fiabil în absența altor modificări ale inimii în timpul observării dinamice Pentru a ameliora un atac de tahicardie paroxistică, se folosesc inițial metode mecanice pentru a excita nervul vag: presiune asupra sinusului carotidian (de preferință în dreapta) sau asupra globilor oculari Uneori testul Valsalva este eficient: copilul se încordează la înălțimea unei respirații adânci cu glota închisă și nasul ciupit Dintre medicamente, cel mai bun efect este exercitat de P-blocante: obzidan și altele (vezi mai sus) Descrieți un efect bun ca urmare a utilizării izoptinului, care blochează intrarea calciului în celulele miocardice Isoptin se administrează intravenos nou-născuților în doză de , - , ml, sub vârsta de an - , - , ml, de la la ani - , - , ml, de la la ani - , - , ml și de la până la ani - , - , ml Pentru a ameliora un atac, puteți utiliza novocainamidă sau izonicamidă Ca terapie de urgență, se poate recomanda o singură picurare intravenoasă a unei soluții de ATP % (până la ml) într-o soluție de glucoză % cu utilizarea paralelă a sedativelor (sedixen) Bolile copilăriei Volumul Orez ECG cu blocarea sistemului de conducere al inimii A - blocarea a-v de gradul I (prelungirea PQ mai mult de , s); B - blocarea а-v de gradul II, tip I (creștere a intervalului PQc urmată de prolaps al complexului ventricular); B - blocare a-v de tip II gradul II (prolaps periodic al complexului ventricular cu un interval PQ relativ egal); D - blocaj a-v complet - contracțiile ventriculare ( la min) nu depind de contracțiile atriale ( la min) Dacă există semne de insuficiență circulatorie, toată terapia trebuie efectuată pe fundalul glicozidelor cardiace, adesea numirea lor este suficientă pentru a ameliora un atac În formele recurente de tahicardie paroxistică, terapia sedativă, obzidanul, izoptinul și alte medicamente pe cale orală în doze selectate individual pot fi utilizate ca profilaxie pentru o lungă perioadă de timp Tulburări de conducere - blocaje (Fig ), de regulă, nu duc la aritmii și sunt o constatare ECG (a se vedea manualele ECG relevante) Clinic, numai blocul atrioventricular complet cu atacuri Morgagni-Edems-Stokes poate fi diagnosticat Acest sindrom se bazează pe ischemie cerebrală acută datorată scăderii bruște a debitului cardiac La astfel de pacienți, o bradicardie ascuțită atrage atenția Clinic, un atac de Morgagni-Edems-Stokes se manifesta prin paloare brusca, care poate fi inlocuita ulterior cu cianoza, pierderea cunostintei si convulsii Uneori există o descărcare involuntară de fecale și urină Pulsul nu poate fi simțit de ceva timp Atacul poate dura de la câteva secunde până la - minute, cu o durată mai lungă, este posibil un rezultat fatal Capitolul Boli dobândite ale sistemului cardiovascular Încălcarea funcției de conducere poate fi observată atât în patologia inimii, cât și are un caracter funcțional Terapia are ca scop tratarea bolii de bază Cu blocaj atrioventricular complet cu atacuri frecvente de Morgagni-Dems-Stokes, este indicat tratamentul chirurgical cu utilizarea electrostimulatoarelor Fibrilația atrială este o tulburare complexă de ritm asociată cu o modificare a activității corecte a atriilor Fibrilația atrială este relativ rară în copilărie și, de regulă, cu leziuni miocardice severe - reumatism, defecte cardiace congenitale, miocardită idiopatică Există forme takhi și bradiaritmice ale fibrilației atriale În unele cazuri, fibrilația atrială apare sub formă de paroxisme Cu fibrilația atrială la copii, starea se agravează întotdeauna brusc, uneori există un sentiment de frică, anxietate La ascultarea inimii, se determină o sonoritate diferită a tonurilor, o alternanță aleatorie de pauze scurte și lungi Prezența unei „deficiențe” a pulsului poate fi considerată caracteristică, atunci când numărul de contracții ale inimii depășește numărul de bătăi ale pulsului De obicei, există semne de tulburări circulatorii de diferite grade Pe ECG cu acest tip de tulburare de ritm, în locul undei P, sunt detectate un număr mare de unde individuale de diferite dimensiuni și forme Terapia principală are ca scop tratarea bolii care a provocat fibrilația atrială În forma tahiaritmică este necesară numirea glicozidelor cardiace În cazurile formei bradiaritmice, glicozidele pot fi utilizate cu mare prudență Uneori, novocainamida, chinidina, aymalin au efect (pot fi arătate chiar la începutul unui atac de fibrilație atrială, cu fibrilație atrială pe termen lung sunt ineficiente) Dacă terapia medicală eșuează, este indicată defibrilarea electrică Prognosticul pentru fibrilația atrială la copii este foarte grav, forma tahiaritmică este deosebit de nefavorabilă Sindromul de slăbiciune a nodului sinusal (Fig ) - sindromul tahi-bradicardie - este o tulburare complexă de ritm Uneori se observă în absența malformațiilor cardiace congenitale, dar mai des în prezența acestora sau după o intervenție chirurgicală pe inimă Manifestările clinice pot fi absente Prezența amețelii sau a leșinului se observă cu bradicardie severă Schimbarea frecventă a pacienților cu bradicardie și tahicardie se simt sub formă de palpitații și toleranță slabă la efort În tratament, se folosesc aceleași medicamente ca și în tratamentul tahiaritmiei (anaprilină, chinidină etc ) Utilizarea preparatelor digitalice este contraindicată În cazurile severe, se implantează un stimulator cardiac artificial, care funcționează pe principiul feedback-ului Bolile copilăriei Volumul Orez ECG Sindromul de slăbiciune a nodului sinusal (HR este înlocuit cu HR ) Suflu FUNCȚIONAL DE INIMA Zgomotele funcționale sunt cele care nu sunt asociate cu o încălcare a structurii anatomice a endocardului Zgomotele funcționale apar la copiii de toate vârstele, mai ales des (până la - %) la adolescenți În originea lor, un număr mare de motive pot conta În apariția așa-numitelor sufluri pulmonare, care se aud cel mai bine peste artera pulmonară, caracteristicile structurale și localizarea arterei pulmonare la copii au o importanță decisivă (o diferență între lumenul conului pulmonar al ventriculului drept și orificiul arterei pulmonare, o locație mai apropiată a arterei pulmonare de suprafața anterioară a toracelui etc ) La originea zgomotelor funcționale mitrale, cu un maxim de auscultație la vârf, un anumit rol este jucat de o încălcare a reglării autonome, procese distrofice în mușchiul inimii și alte cauze care duc la închiderea incompletă a orificiului atrioventricular Zgomotul funcțional poate apărea sub influența cauzelor extracardiace - anemie, compresia vaselor mari de către ganglionii limfatici bronhopulmonari sau glanda timus etc Pentru a face distincția între zgomotul funcțional și cel organic, puteți folosi tabelul Suflule diastolice din copilărie în marea majoritate a cazurilor sunt de origine organică Tabelul Tabel de diagnostic diferențial al suflulor sistolici funcționali și organici Proprietăți de zgomot Funcțional Organic Timbre Moale, nedefinit, muzical Dur, aspru, suflant Durată Scurtă, ocupă mai puțină sistolă Lungă, ocupă cea mai mare parte a sistolei Iradierea Se răspândește puțin, nu se răspândește în afara inimii Se răspândește bine în regiunea inimii și dincolo Schimbarea sub sarcină Se modifică semnificativ, adesea slăbește Se schimbă puțin, dacă se schimbă, atunci crește mai des Asociat cu tonuri Neasociat De obicei asociat Capitolul Boli dobândite ale sistemului cardiovascular În evaluarea corectă a zgomotului, împreună cu proprietățile de mai sus, observația în dinamică ajută, deoarece odată cu vârsta, zgomotul funcțional fie slăbește, fie dispare complet În ultimii ani, datorită utilizării pe scară largă a ultrasunetelor, sindromul prolapsului valvei mitrale a atras multă atenție De regulă, este asociată cu patologia congenitală a foișoarelor sau coardelor valvei mitrale și se exprimă în prolapsul foiței (de obicei, spatele) în timpul sistolei și apariția regurgitării de diferite grade Clinic, acest sindrom se manifestă prin apariția unui suflu sistolic tardiv la vârf, care poate fi precedat de un clic În poziție verticală, atât murmurul, cât și clicul sunt amplificate și mai bine auzite de-a lungul marginii stângi a sternului Diagnosticul final se stabileste prin ecografie Sindromul de prolaps al valvei mitrale este de obicei non-progresiv și poate chiar regresa odată cu vârsta, dar este un factor de risc pentru endocardita infecțioasă Cu regurgitare severă, se recomandă limitarea activității fizice (sport) INSUFICIENTA CARDIACA Insuficiența cardiacă este o afecțiune în care inima, în ciuda fluxului sanguin suficient, nu asigură necesarul organismului de alimentare cu sânge Deoarece activitatea inimii depinde în principal de contractilitatea miocardului, de fapt, insuficiența cardiacă se datorează insuficienței miocardice ( Etiologie și patogeneză În apariția insuficienței cardiace, există două mecanisme principale care duc la scăderea contractilității miocardice În primul caz, vorbim despre o încălcare primară a metabolismului miocardic, asociată în principal cu o lipsă de ATP și redistribuirea potasiului De obicei, această situație apare cu miocardite de diverse etiologii, hipoxie, tulburări metabolice În astfel de cazuri, ei vorbesc despre insuficiență energetic-dinamică (Hegglin) O situație oarecum diferită se dezvoltă cu așa-numita insuficiență hemodinamică În același timp, apare o scădere a contractilității miocardice din cauza suprasolicitarii mușchiului inimii, atunci când sarcina care cade asupra inimii depășește capacitatea acesteia de a efectua această muncă și posibilitățile compensatorii sunt epuizate Insuficiența hemodinamică apare cu malformații cardiace congenitale și dobândite, o cauză mai rară la copii este hipertensiunea arterială a circulației sistemice sau pulmonare În același timp, formele de insuficiență cardiacă, diferite ca etiologie, caracterizează același tip de modificări hemodinamice asociate cu o scădere a Bolile copilăriei Volumul cantitatea de sânge ejectată de inimă în sistemul arterial Prin urmare, dezvoltarea tulburărilor hemodinamice în insuficiența cardiacă poate fi reprezentată ca o singură schemă În plus, este necesar să se țină seama (acest lucru este ilustrat de Fig prezentată) că o astfel de diviziune poate fi importantă doar în etapele inițiale ale dezvoltării insuficienței cardiace, deoarece tulburările hemodinamice și fenomenele de suprasolicitare se alătură rapid energiei -insuficienta dinamica Dimpotrivă, insuficiența hemodinamică duce rapid la o încălcare a metabolismului miocardic Orez Dezvoltarea insuficientei cardiace Capitolul În primele etape, insuficiența miocardică se manifestă sub forma unei scăderi a volumului stroke Volumul pe minut al inimii rămâne normal din cauza tahicardiei Deja în această perioadă, fluxul sanguin coronarian scade, ceea ce duce la tulburări circulatorii mai profunde ■' jn În cazurile în care mecanismele compensatorii sunt insuficiente pentru a menţine fluxul sanguin eficient, are loc o creştere suplimentară a insuficienţei cardiace, care se manifestă în primul rând prin scăderea ■ YII debit cardiac Ca urmare a scăderii volumului pe minut Se produce o scădere a vitezei fluxului sanguin Aceasta, la rândul său, duce, pe de o parte, la o aprovizionare insuficientă cu oxigen a țesuturilor, cu dezvoltarea hipoxiei tisulare și la acumularea de produse metabolice incomplet oxidate, pe de altă parte, la stagnare în plămâni cu scăderea nivelului vital capacitate și suprafață respiratorie, adică aprofundarea hipoxiei Apariția hipoxiei ІІІney și acumularea de produse incomplet oxidate duc la o întrerupere și mai mare a schimbului de energie miocardică și, din cauza iritației centrului respirator, la dificultăți de respirație ț Sub influența hipoxiei, hematopoieza este activată, permeabilitatea țesuturilor și microcirculația sunt perturbate În legătură cu congestia venoasă și, mai ales, cu aportul insuficient de sânge a glomerulilor, filtrarea glomerulară scade, crește eliberarea de renină, aldosteron și hormon antidiuretic Acest lucru duce la reținerea de sodiu și apă, în paralel, excreția de potasiu poate crește Toți acești factori agravează și mai mult contractilitatea miocardică Retenția de sodiu și apă de către rinichi, precum și creșterea hematopoiezei, duc la o creștere a volumului sângelui circulant Creșterea presiunii venoase, hiperaldosteronismul secundar duc la dezvoltarea edemului Treptat, din cauza stazei venoase și a hipoxiei, funcțiile organelor interne sunt perturbate și încep modificări distrofice ireversibile Clasificare - • Aceasta este o clasificare numai a insuficienţei cardiace cronice Distingeți între insuficiența ventriculară stângă și cea dreaptă În primul caz, vorbim despre suprasolicitarea predominantă a ventriculului stâng și stagnarea în circulația pulmonară, în al doilea - despre suprasolicitarea secțiunilor drepte și stagnarea în circulația sistemică O astfel de diviziune poate fi utilizată numai în insuficiența hemodinamică a miocardului, deoarece în cazurile de insuficiență dinamică energetică se observă întotdeauna insuficiența cardiacă totală În plus, la copii, în special de vârstă mai mică, o supraîncărcare a uneia dintre părțile inimii duce rapid la o suprasolicitare a altora, adică la insuficiență cardiacă totală Pentru a separa etapele insuficienței cardiace, ei folosesc clasificarea lui V Kh Vasilenko și N D Strazhesko, care au propus să distingă patru stadii: I, Pa, II , III Bolile copilăriei Volumul Clinica Tabloul clinic în insuficiența cardiacă este determinat în mare măsură de boala de bază care a provocat insuficiența circulatorie: miocardită, boli de inimă etc Aici ne oprim doar asupra simptomelor care ne permit să diagnosticăm insuficiența cardiacă și să stabilim stadiul acesteia Insuficiența cardiacă în stadiul I se caracterizează prin tahicardie moderată în repaus Semnele de insuficiență apar de obicei numai în timpul efortului fizic, când se pot observa oboseală, dificultăți de respirație, tahicardie severă La sugari, unul dintre primele semne este dificultatea de alăptare: după - minute, copilul refuză să alăpteze, devine neliniștit, apare scurtarea severă a respirației și, uneori, cianoza periorală În stadiul Pa - dificultăți de respirație și tahicardie sunt observate în repaus Copilul obosește chiar și atunci când desfășoară activități fizice normale În această etapă, pot fi constatate semne de congestie venoasă Cu insuficienta ventriculara dreapta, aceasta se manifesta printr-o marire moderata a ficatului, la copiii mici - adesea anorexie, varsaturi, dureri abdominale; cu ventricul stâng - scurtarea severă a respirației, rafale umede inaudibile în lobii inferiori ai plămânilor Adesea, mai ales la copiii mici, se observă congestie atât în circulația pulmonară, cât și în cea sistemică (insuficiență cardiacă totală) La copiii cu stadiul Pa se observă de obicei pastozitate, până la sfârșitul zilei pot apărea edem mici, la copiii mai mari de obicei la extremitățile inferioare, la sugari - în scrot și sacru (cu insuficiență ventriculară stângă, edem periferic poate să nu fie ) Tulburări mai profunde sunt observate în stadiul P de insuficiență Copilul este în pat, deoarece chiar și o mișcare ușoară provoacă o creștere semnificativă a dificultății de respirație și a tahicardiei Copiii își asumă adesea o poziție exaltată, sunt de obicei capricioși, iritabili și nu comunică bine Somn perturbat dramatic, apetit Cu insuficiență ventriculară dreaptă, ficatul este mărit și adesea dureros, pe lângă cele periferice stabile, se observă și edem abdominal (ascita) Cu insuficiență predominant ventriculară stângă, edemul periferic poate fi moderat pronunțat sau chiar absent, în același timp, fenomenele conducătoare sunt congestia venoasă semnificativă în plămâni, sunt posibile fenomene de preedem și edem pulmonar În acest stadiu, acrocianoza este adesea observată la copii, uneori cianoza generală, diureza este redusă semnificativ Modificările din partea inimii sunt puternic exprimate: limitele sunt extinse semnificativ, tonurile sunt surde, sonoritatea zgomotului este redusă, se observă adesea diverse tulburări de ritm În stadiul III al insuficienței circulatorii, modificărilor distrofice ireversibile severe în toate organele și sistemele se alătură simptomelor de mai sus Capitolul Prognoza Prognosticul insuficienței cardiace la copii este întotdeauna grav și este asociat în primul rând cu boala care a provocat eșecul Depinde și de tipul insuficienței cardiace și de gradul acesteia Cu insuficiență energetică-dinamică, în cazul terapiei raționale și în timp util, este posibilă restabilirea completă a contractilității miocardice Apariția insuficienței cardiace în tulburările hemodinamice duce întotdeauna la progresia acestei insuficiențe Rata de progresie depinde atât de gradul tulburărilor hemodinamice, cât și de terapia utilizată Prognosticul poate fi considerat nefavorabil pentru insuficiența circulatorie în stadiul III, când se observă modificări distrofice ireversibile în toate organele și sistemele Tratament - Principiile terapiei pentru insuficienta cardiaca depind in mare masura de mecanismul prin care s-a dezvoltat si de gradul acesteia În caz de insuficiență a etapei I, restricția de regim se aplică numai jocurilor în aer liber, educației fizice și activității fizice suplimentare Copilul primește o masă obișnuită, doar aportul suplimentar de sare și apă este limitat, iar produsele alimentare care au un efect incitant sunt excluse din dietă: cafea, cacao, ceai tare, condimente În cazurile în care insuficiența cardiacă este energetic-dinamică, terapia principală ar trebui să vizeze combaterea bolii care a cauzat acest eșec Deci, cu miocadita este indicat tratamentul antiinflamator, cu tulburări electrolitice - corectarea acestor deplasări etc Pentru îmbunătățirea nutriției mușchiului inimii, administrarea de cocarboxyla-EN ( - mg pe zi), orotat de potasiu, Panangin este folosit Un efect bun este utilizarea așa-numitului amestec „polarizant” - intravenos, administrarea prin picurare a % glucoză ( - ml pe kg greutate corporală) cu insulină ( unitate la g glucoză), clorura de potasiu este adăugat la același picurător în cantitatea necesară pentru obținerea a , % din concentrația sa în soluție, sau panangin Utilizarea glicozidelor cardiace în acest tip de insuficiență cardiacă este metoda de alegere Glicozidele cardiace, indiferent de tipul de medicament, au același efect asupra mușchiului inimii - măresc contractilitatea miocardului fără o creștere simultană a cererii de oxigen a mușchiului inimii Cu toate acestea, există diferențe între glicozidele individuale în ceea ce privește rata de apariție a efectului, durata acțiunii, toxicitatea, gradul de influență asupra ritmului activității cardiace etc Principiul de bază al tratamentului cu glicozide cardiace este realizarea în sânge și menținerea ulterioară a așa-numitei doze terapeutice complete, adică o astfel de cantitate de medicament care atinge efectul terapeutic maxim fără niciun efect toxic În acest sens, în tratamentul cu glicozide se disting două perioade: Bolile copilăriei Volumul Tabelul Doze de glicozide (mg/kg) la copii sub și după vârsta de ani Doza de saturație glicozidă Doza de întreținere vs doza de saturație Până la ani După ani Până la ani După ani Digoxină , , - , / - / / - / Izoland , , - , / - / / - Strofantina , , Doză unică Doză unică Corglicon , , » » digitalizarea inițială sau saturația și o perioadă de terapie de întreținere În prima perioadă, se administrează cantitatea de medicament, care este necesară pentru un efect terapeutic stabil În a doua perioadă, nivelul de saturație atins este menținut cu o doză de medicament egală cu coeficientul de eliminare (Tabelul ) Cantitatea de glicozide necesară pentru a obține efectul inițial optim (doza de saturație) poate fi introdusă în organism cu diferite viteze: ) metoda de saturare rapidă în - zile; ) metoda de saturare moderat rapidă în zile; ) metoda de saturare lenta cu durata de - zile Efectul pozitiv al glicozidelor se manifestă în îmbunătățirea stării de bine și a dispoziției, reducerea și dispariția dificultății respiratorii Se remarcă o scădere a ritmului cardiac, o scădere a dimensiunii ficatului și o creștere a diurezei Când se tratează cu glicozide, trebuie amintit că există o sensibilitate individuală semnificativă la medicamente În acest sens, este necesară monitorizarea clinică și ECG atentă a copilului în timpul selectării unei doze adecvate În absența unui efect clinic și a manifestărilor de intoxicație, doza poate fi ușor crescută Semnele intoxicației cu glicozide se manifestă clinic prin letargie, scăderea apetitului și o creștere a simptomelor de insuficiență circulatorie ECG relevă o alungire a conducerii atrioventriculare, o scădere a undei T, o modificare a poziţiei undei T şi a segmentului S-T în raport cu linia izoelectrică, extrasistolă În aceste cazuri, este necesar să se reducă doza sau să se anuleze complet medicamentul Concomitent cu eliminarea glicozidei, se recomandă prescrierea de potasiu sub formă de soluție de clorură % sau acetat, - linguri pe zi În prezența tulburărilor de ritm, se prescriu novocainamidă, P-blocante (doze vezi mai sus) În cazuri severe, este indicată administrarea parenterală de citrat de sodiu % ( - ml), soluție de unithiol % ( , ml la kg greutate) Tactica de prescriere a glicozidelor are unele diferențe în funcție de geneza insuficienței cardiace Capitolul Boli dobândite ale sistemului cardiovascular În caz de insuficiență energetică-dinamică, se utilizează de obicei administrarea parenterală a medicamentului prin metoda saturației rapide Este rațional să se utilizeze dozele maxime (de exemplu, pentru digoxină, o doză de saturație de , mg per kg de greutate corporală, susținând - */ doza de saturație pentru copiii sub doi ani) Durata terapiei de întreținere depinde de restabilirea contractilității miocardice În insuficiența hemodinamică, este mai bine să utilizați glicozide pe cale orală prin metoda saturației moderat rapide sau lente De obicei, se folosesc doze minime (pentru digoxină, doza de saturație este de , mg la kg greutate corporală, doza de întreținere este */ doza de saturație pentru copiii cu vârsta peste ani) Terapia de întreținere este prescrisă pentru o perioadă lungă de timp și, mai des, permanent Dintre glicozidele cardiace la copii, digoxina sa dovedit a fi cea mai bună În caz de insuficiență circulatorie a stadiului Pa, copiilor li se prescrie repaus la pat, secția trebuie să fie bine ventilată Copilul are nevoie de o dietă cu restricție de sare, aportul de lichide este limitat la / din norma zilnică, în unele cazuri se prescriu periodic zile de fructe-zahăr sau zahăr-caș Dintre medicamente, principalul este numirea de glicozide cardiace, vitamine, cocarboxilază, orotat de potasiu, panangin, ATP și un amestec polarizant sunt utilizate pe scară largă În stadiul de insuficiență P , se recomandă repaus strict la pat, poziția ridicată a copilului și oxigenoterapie Odată cu restricția de sare și lichid (ca și în cazul insuficienței gradului Pa), este obligatorie utilizarea zilelor de post de - ori pe săptămână, se arată hrănirea fracționată a copilului Pe lângă terapia care a fost descrisă pentru deficiența în stadiul Pa, sunt prescrise diuretice În cazurile de edem moderat, utilizarea de aldactone sau veroshpiron ( X mg pe zi) este uneori suficientă Cu edem sever, se utilizează hipotiazidă, lasix, uregit (doza tuturor acestor medicamente este de - mg la kg de greutate corporală) Adesea este prescrisă o combinație de aldactone sau veroshpiron cu unul dintre medicamentele enumerate În caz de insuficiență circulatorie în stadiul III, terapia se efectuează la fel ca în stadiul P și, în plus - tratamentul simptomatic al manifestărilor distrofiei DISTONIE Condiții hipertensive Frecvență Frecvența afecțiunilor hipertensive la copii variază în funcție de diferiți autori într-un interval destul de larg și este cea mai mare în perioadele prepubertale și pubertare - - % Bolile copilăriei Volumul Patogeneza Mărimea tensiunii arteriale este determinată în cele din urmă de puterea contracțiilor inimii și de starea tonusului arteriolei, aceasta din urmă având o importanță decisivă În ciuda faptului că geneza creșterii tensiunii arteriale la copiii de vârste diferite nu este aceeași, cu toate acestea, se poate argumenta că hipertensiunea arterială la ei în marea majoritate a cazurilor este secundară Este extrem de rar și doar în adolescență se poate diagnostica hipertensiunea arterială Înainte de vârsta prepuberală, o creștere a tensiunii arteriale se observă cel mai adesea în bolile de rinichi, patologia endocrină, coarctația aortică, feocromocitomul etc Cea mai complexă geneză a creșterii tensiunii arteriale la vârsta prepuberală și pubertară Frecvența ridicată a acestor afecțiuni se datorează în primul rând modificărilor hormonale, dintre care cei mai importanți factori sunt predominanța eliberării de adrenalină față de norepinefrina cu creșterea debitului sistolic și hiperaldosteronismul relativ, datorită predominării funcției mineralocorticoide a glandelor suprarenale asupra suprarenalelor funcţia glucocorticoidă caracteristică acestei vârste Hipertensiunea isi pastreaza valoarea si in cazul afectarii rinichilor, patologiei endocrine etc Un rol semnificativ în dezvoltarea reacțiilor hipertensive este atribuit factorilor ereditari Deși mecanismele unei astfel de transmisii sunt încă puțin înțelese, punctul de vedere cel mai convingător pare să fie că se bazează pe transferul de proprietăți speciale ale peretelui vascular, care are o mare afinitate pentru substanțele presoare Clasificare De obicei folosesc următoarea clasificare (M Ya Studenikin): i Distonie vegetativă vasculară de tip hipertonic Hipertensiune arterială Hipertensiune arterială simptomatică (secundară) Clinica În cele mai multe cazuri, o creștere a tensiunii arteriale este detectată întâmplător și este necesară o căutare a bolii de bază care a dus la hipertensiune arterială În cazul hipertensiunii de geneza renală, numărul presiunii maxime și minime crește de obicei Persistența și durata hipertensiunii depind de boala de bază De obicei, se găsesc un sediment urinar anormal și alte manifestări ale bolii renale Hipertensiunea arterială asociată cu coarctația aortei este ușor de diagnosticat prin presiune scăzută la nivelul extremităților inferioare, prezența suflului sistolic Feocromocitomul se caracterizează prin crize de hipertensiune arterială, de cele mai multe ori maximă cu dureri de cap chinuitoare, diagnosticul devine fiabil atunci când este detectat un conținut crescut de catecolamine în urină Capitolul și sânge Alte boli în care se poate observa o creștere a tensiunii arteriale sunt rare în copilărie La vârsta prepuberală și pubertară, cel mai adesea apar afecțiunile hipertensive cu distonie vegetativ-vasculară Adesea, aceștia sunt copii cu multă muncă suplimentară la școală La măsurarea presiunii, cifrele crescute ale maximului se găsesc cu cifre normale sau ușor crescute ale presiunii minime Hipertensiunea, de regulă, nu este persistentă, presiunea fluctuează semnificativ în timpul zilei, se poate observa o relație strânsă cu factorii emoționali De obicei, acești copii au multe plângeri - stare de rău, iritabilitate, oboseală ușoară, durere la inimă, senzație de căldură etc O examinare obiectivă poate detecta tahicardie, un răspuns inadecvat la activitatea fizică, labilitate autonomă Un grup relativ mic este format din copii cu o creștere persistentă a presiunii, atât maximă, cât și minimă Hipertensiunea arterială la astfel de pacienți este depistată, de regulă, întâmplător în timpul examinărilor preventive, adesea în secțiile de sport De obicei nu au plangeri, copiii sunt bine dezvoltati fizic, cu un fizic hiperstenic Un examen obiectiv poate detecta o ușoară creștere a dimensiunii inimii, un accent pe tonul II pe aortă În fiecare caz specific de hipertensiune arterială la adolescenți, este necesară o examinare amănunțită pentru a exclude hipertensiunea arterială secundară Tratament Deoarece creșterea tensiunii arteriale la copii este preponderent secundară, direcția principală de tratament este terapia bolii care a cauzat hipertensiunea arterială, mai ales că tratamentul simptomatic în aceste cazuri este ineficient La distonia vegetovasculară de tip hipertensiv, terapia sedativă este cea mai indicată: brom cu valeriană, seduxen, eleniu etc Unul dintre factorii importanți este normalizarea regimului, șederea obligatorie la aer curat Astfel de copii li se arată o activitate fizică moderată și chiar fac sport cu încărcături în creștere treptat În cazurile în care este necesară o scădere activă a tensiunii arteriale, vă puteți concentra pe numerele de presiune maximă și minimă; este mai bine să se determine în mod obiectiv amploarea ejecției sistolice și starea tonusului vascular de tip elastic și muscular (un astfel de studiu poate fi efectuat, de exemplu, folosind mecanocardiografie) Cu cea mai frecventă creștere izolată a presiunii maxime în copilărie, medicamentele de elecție sunt [ -blocantele adrenergice - propranolol (obzidan, inderal), labetolol, etc Scăderea presiunii la administrarea acestor medicamente apare din cauza scăderii debitului sistolic Bolile copilăriei Volumul În cazurile de creștere a presiunii maxime și minime în același timp, terapia este de obicei începută cu preparate rauwolfia: rezerpină, raunatin, rauvazan etc Doza de medicamente este selectată individual în funcție de sensibilitatea pacientului și ar trebui să reduce presiunea maximă și, cel mai important, presiunea minimă În ultimii ani, blocanții pătrunderii Ca în celulă - nifedipină, cordarone, precum și inhibitori de angiotensină II - capoten, captopril (aceștia din urmă sunt mai ales eficienți în hipertensiunea renală) au fost utilizați pe scară largă pentru a reduce presiunea Își păstrează valoarea și utilizarea metil-dopa (dope-git) În paralel, aportul de sare este limitat și se prescriu diuretice: aldosteron, veroshpiron, hipotiazidă În caz de ineficacitate sau eficiență scăzută a unei astfel de terapii, în special cu hipertensiune arterială, pot fi utilizate medicamente blocante ganglionare (pentamină, izoprină etc ), acestea trebuie utilizate cu prudență din cauza posibilității colapsului ortostatic Prognoza Prognosticul pentru diferite forme de afecțiuni hipertensive la copii nu este același În hipertensiunea secundară, aceasta depinde de rezultatul bolii de bază În cazurile de distonie vegetovasculară, cu managementul corect al unor astfel de pacienți, prognosticul este de obicei favorabil Prognosticul poate fi mai grav la copiii cu o creștere persistentă a presiunii de origine inexplicabilă Prevenirea Rutina și alimentația zilnică adecvată, educația fizică și sportul, un somn suficient de lung sunt cele mai eficiente măsuri preventive Stări hipotonice Stările hipotonice la copii sunt mai puțin frecvente decât cele hipertensive Frecvența hipotensiunii, conform diferiților autori, fluctuează în jurul a % la vârsta școlară Etiologie Conducerea în apariția stărilor hipotonice sunt tulburările neurocirculatorii O anumită importanță se acordă funcției insuficiente a unui număr de glande endocrine: glandele suprarenale, glanda tiroidă, glanda pituitară Hipotensiunea vasculară ereditară este caracteristică predominant persoanelor cu constituție astenă Clinica În cazul hipotensiunii arteriale, principalele plângeri sunt slăbiciune, oboseală, tendință la leșin Copiii pot Capitolul Boli dobândite ale sistemului cardiovascular să fie somnolent, iritabil, adesea au dureri de cap, dureri de inimă etc O examinare obiectivă a pielii unor astfel de copii este palidă, rece la atingere, uneori se observă marmurarea pielii Puteți detecta zgomotele inimii înfundate, astfel de pacienți sunt cel mai adesea predispuși la bradicardie Presiunea arterială este redusă în principal de sistolice Tratament Principalul lucru în tratamentul stărilor hipotonice este organizarea corectă a regimului zilnic cu activitate fizică obligatorie și nutriție proteică completă Dintre medicamente se pot recomanda medicamente care cresc tensiunea arteriala: cofeina, efedrina, cordiamina, in plus se prescriu tincturi de ginseng, zamaniha, vita de magnolie chinezeasca, aralia, sterkulina, pantocrina, apilac etc Uneori administrarea intravenoasa a % glucoză are un efect bun, injecții de aloe, duplex, autohemoterapie Băile de conifere, un duș (circular, Charcot, ac), un guler conform Shcherbak funcționează favorabil Capitolul BOLI REUMATICE Întregul grup de boli este unit prin afectarea țesutului conjunctiv Aceasta, împreună cu formele cu etiologie cunoscută - reumatism, boala Lyme - include un grup mare de afecțiuni patologice, a căror etiologie și patogeneză nu au fost încă studiate pe deplin REUMATISM Reumatismul (boala Sokolsky-Buyo) este o boală infecțioasă-alergică cu o leziune primară a inimii și a vaselor de sânge Datorită particularităților imunogenezei, reumatismul este predispus la recidivă și progresie Reumatismul este cea mai frecventă cauză a malformațiilor cardiace dobândite la copii Frecvența reumatismului în Rusia este de , la de copii [Kuzmina N N" ] Etiologie și patogeneză Apariția reumatismului (atât în prima rundă, cât și recăderi) este asociată cu infecția cu streptococ hemolitic de grup A, în unele cazuri efectul său sub formă de forme L este posibil Comitetul de experți al OMS ( ) a formulat înțelegerea actuală a patogenezei reumatismului ca ipoteză toxic-imunologică Reumatismul poate fi considerat ca o vasculită sistemică răspândită ca răspuns la antigen(i) streptococic(i) cu tropism crescut pentru țesuturile cardiace Un rol semnificativ în mecanismele declanșării bolii este acordat prezenței în tulpinile de streptococ izolate de la pacienți, substanțe antigenice comune cu unele țesuturi umane și, mai ales, cu inima Această proximitate a compoziției antigenice creează posibilitatea persistenței pe termen lung a streptococului în organism, deoarece poate apărea o stare de „toleranță imunologică parțială”, atunci când sistemul imunocompetent al copilului răspunde cu producție insuficientă de anticorpi la antigenul streptococic Capitolul Patogenia afectării inimii este determinată probabil de doi factori principali: efectul toxic al unui număr de enzime streptococice cu proprietăți cardiotoxice (streptolizinele O și S, proteinază etc ) și prezența unor substanțe antigenice în unele tulpini de streptococ care sunt comun cu țesutul cardiac Prezența cardiotropismului antigenului streptococic (antigene) creează o posibilitate fundamentală pentru efectele anticorpilor împotriva acestor antigene nu numai asupra streptococului, ci și asupra inimii Este posibil ca reacția anticorpilor pro-streptococi cu inima să fie posibilă numai dacă există o modificare anterioară a țesutului cardiac (toxinele streptococice pot juca acest rol) Reacțiile autoimune în patogeneza cardiopatiei reumatice probabil nu joacă un rol important, deși importanța lor în unele forme de boală (forme cu recidivă continuă) nu poate fi exclusă Mecanismele imunologice descrise mai sus, desigur, nu se limitează la factorii care joacă un rol în patogeneza reumatismului Legătura strânsă a căilor de flux limfatic ale inelului faringian și mediastinului poate avea o oarecare importanță în mecanismele de afectare a inimii, ceea ce creează premisele pentru contactul strâns al streptococului care pătrunde în organism prin tractul respirator superior cu inima De mare importanță, în special în ceea ce privește viteza de desfășurare și severitatea reacțiilor patologice, este reactivitatea copilului, care este strâns legată de starea sistemului nervos, endocrin și a unui număr de alte sisteme ale corpului Crizele repetate de reumatism urmează probabil aceleași mecanisme ca și primul atac În ultimii ani, din ce în ce mai multe date s-au acumulat în favoarea participării factorilor genetici atât la apariția bolii în sine, cât și la caracteristicile evoluției acesteia la un pacient individual Clasificare În prezent, folosesc clasificarea de lucru și nomenclatura reumatismului, adoptată în conform raportului lui AI Nesterov (Tabelul ) Conform clasificării moderne, formularea cea mai corectă a diagnosticului poate fi următoarea: reumatism - fază activă (gradul II de activitate), endocardita valvei mitrale, poliartrita, curs acut, Hj sau reumatism , faza activă (gradul I de activitate), endocardită aortică recurentă, miocardită, nefrită, insuficiență valvulară mitrală, curs subacut, H a Clinica Reumatismul afectează în principal copiii de vârstă școlară Primul atac de reumatism la copii, de regulă, începe acut cu o creștere a temperaturii corpului până la fenomene febrile, de intoxicație Aproape toți copiii pot fi observați transferați cu - săptămâni înainte de boala tractului respirator superior Concomitent cu creșterea temperaturii corpului se dezvoltă fenomenele de poliartrita sau artralgia Bolile copilăriei Volumul Tabelul Clasificarea de lucru și nomenclatura reumatismului Faza bolii Caracteristicile clinice şi anatomice ale leziunii Natura cursului Starea circulatorie inima* alte organe și sisteme Activ , II, III grad Cardiopatie reumatismala primara fara afectiuni valvulare Boala cardiacă reumatică recurentă cu boală valvulară (ce) Reumatism fara modificari cardiace evidente Poliartrita, serozita (pleurezie, peritonita, sindrom abdominal) Coreea, encefalita, meningoencefalita, vasculita cerebrala, tulburari neuropsihiatrice Vasculita, nefrita, hepatita, pneumonia, leziuni cutanate, irita, iridociclita, tiroidita Acuta, subacuta prelungita, lenta Recidivă continuă Dar latent - fără insuficiență circulatorie; N, — insuficiența gradului I; H — insuficiență de gradul II; H - insuficiență de gradul III Inactiv Miocardioscleroză reumatică Boli de inimă (de ce fel) Consecințele și efectele reziduale ale leziunilor extracardiace transferate * Dacă este posibil, trebuie precizată localizarea principală a leziunii (miocardită, endocardită, pericardită, coronarită) și trebuie indicat numărul de atacuri Semnele caracteristice ale poliartritei reumatice pot fi considerate următoarele: sindrom de durere severă cu funcționare afectată, natura volatilă a durerii ^ afectarea în principal a articulațiilor medii și mari În cazuri mai puțin tipice, durerea în articulații este moderat exprimată, funcția lor nu este afectată La - % dintre copiii cu primul atac de reumatism pot lipsi semnele de poliartrită; în aceste cazuri, debutul bolii este adesea subacut Leziunile articulare în reumatism nu sunt de obicei persistente și dispar rapid cu terapia antiinflamatoare Deja în perioada acută a bolii, - % dintre pacienți prezintă semne de afectare a inimii - principalul criteriu de stabilire a diagnosticului de reumatism Miocardita este cea mai frecventă manifestare a patologiei cardiace în această boală Cu miocardită, există o deteriorare semnificativă a stării copilului, paloarea pielii, extinderea limitelor inimii, tahicardie sau bradicardie, surditatea tonurilor, uneori bifurcarea acestora, pot fi observate semne de insuficiență circulatorie Cu toate acestea, în majoritatea cazurilor, simptomele miocarditei nu sunt atât de strălucitoare Pentru cursul modern al reumatismului, modificările moderate ale miocardului sunt mai caracteristice Starea generală se schimbă puțin, cu un studiu obiectiv se poate depista tahicardie moderată, mai rar bradicardie Percuția găsește extinderea limitelor inimii spre stânga, auscultatoare - o scădere a sonorității primului ton, mai rar - înăbușit ambele tonuri Capitolul , Pe ECG, puteți observa prelungirea conducerii atrioventriculare și modificarea părții finale a complexului ventricular Pentru evaluarea corectă a datelor ECG, cel mai important lucru nu este atât detectarea oricăror modificări, cât dinamica acestora Raze X relevă adesea o scădere a amplitudinii contracțiilor inimii, extinderea limitelor inimii La mai mult de jumătate dintre copii în timpul primului atac, deja în perioada acută, este posibilă detectarea unei leziuni a aparatului valvular al inimii - endocardită Cel mai des este afectată valva mitrală, mai rar valva aortică Un semn caracteristic de afectare a valvei mitrale este apariția unui suflu sistolic cu un timbru „suflante” La începutul atacului, suflu endocardic se caracterizează prin zgomot moderat, labilitate, iradiere relativ mică, se aude la vârful inimii și poate fi însoțit de o scădere a sonorității primului ton Mai rar, suflul endocardic de la început poate suna ca o insuficiență a valvei mitrale formate FCG poate fi de mare ajutor în diagnosticul endocarditei valvei mitrale Suflu endocardic este înregistrat ca de înaltă frecvență, adesea asociat cu primul ton, în scădere sau sub formă de panglică, ocupă jumătate sau cea mai mare parte din durata sistolei În - % din cazuri se observă afectarea valvelor aortice La debutul bolii, suflul diastolic aortic, care se aude cel mai bine la punctul Botkin la o expirație profundă, este foarte scurt, poate să nu aibă un caracter tipic de turnare ulterioară și nu este întotdeauna constant Dificultățile de diagnosticare cresc datorită faptului că în stadiile inițiale acest zgomot poate să nu fie înregistrat pe PCG Relativ rar, în timpul primului atac, două valve pot fi afectate simultan - mitral / și aortică Implicarea în procesul patologic al pericardului în timpul primului atac este rar observată Semnele de pericardită se găsesc de obicei în cursul acut, hiperergic al bolii și sunt combinate cu modificări pronunțate în alte membrane ale inimii Cu pericardită, starea generală a pacientului este întotdeauna perturbată și există semne de intoxicație (pentru o descriere a tabloului clinic, vezi mai sus) În cazul reumatismului, pe lângă afectarea cardiacă tipică acestei boli, în procesul patologic pot fi implicate și alte organe interne Schimbarea lor poate fi constatată la o activitate ridicată a procesului Destul de rar, în cursul modern al reumatismului, se observă manifestări extracardiace precum eritemul anular și sindromul abdominal Apariția acestor simptome este caracteristică perioadei cele mai acute a bolii Înfrângerea sistemului nervos în reumatism la copii se manifestă cel mai adesea sub forma unei mici coree Boala poate apărea acut, dar se remarcă mai des dezvoltarea treptată a procesului patologic Copiii devin neasamblați, iritabili, apar modificări de comportament, mișcări involuntare (hiperkinezie) de severitate variabilă Bolile copilăriei Volumul Sindromul hipercinetic este adesea mai pronunțat pe o parte, adesea doar într-o jumătate dreaptă sau stângă a corpului (hemicoreea) În același timp, majoritatea pacienților dezvoltă hipotensiune musculară - % dintre pacienții cu coree au boli de inimă Tabloul clinic al recurenței reumatismului la copii este determinat atât de simptomele activității procesului patologic, cât și de modificările pe care copilul le are ca urmare a atacurilor anterioare de reumatism, în primul rând de la inimă La majoritatea pacienților, atacul începe acut și, conform manifestărilor clinice, diferă puțin de primul atac Există un anumit tipar prin care fiecare atac ulterior, atât în manifestările sale clinice, cât și în activitatea sa, îl repetă adesea pe cel anterior Cu recurență, patologia inimii este cea mai importantă În al doilea atac, afectarea inimii este observată la cel puțin % dintre copii; în atacurile ulterioare, absența patologiei din inimă ridică îndoieli cu privire la corectitudinea diagnosticului Când un copil suferă mai multe atacuri, aproape toate defectele cardiace dobândite care apar pot fi observate la el Insuficiența valvei mitrale (insufficiency valvulae mitralis) Acest defect se caracterizează prin prezența unui suflu sistolic suflant la vârf Uneori, cu insuficiență severă, zgomotul poate dobândi un timbru dur Durata și sonoritatea zgomotului sistolic sunt diverse, de la destul de scurte la pansistolice; de la audibil numai la o examinare atentă la foarte tare Suflu este de obicei bine audibil atât în decubit dorsal, cât și în poziție verticală, se intensifică adesea după efort, bine condus în afara inimii, uneori chiar și pe spate De obicei apare o scădere a sonorității primului ton la vârf, al doilea ton pe artera pulmonară, dimpotrivă, este accentuat Bătăile apexului sunt adesea crescute și deplasate în jos, și se poate observa expansiunea marginii stângi a inimii, deși acest lucru nu este necesar la copii Presiunea arterială, de regulă, nu se modifică Semnele care indică endocardita recurentă a valvei mitrale pe fondul insuficienței deja formate sunt o creștere a duratei și sonorității zgomotului, prevalența acestuia, apariția așa-numitului „scârțâit cordal”, adesea un suflu mezodiastolic scurt la vârf Pe ECG cu insuficiență de valvă mitrală, există semne de hipertrofie a ventriculului stâng și uneori a atriului stâng Un studiu PCG înregistrează un suflu sistolic cu un maxim la vârf Zgomotul este bine înregistrat în intervalul de frecvență medie și înaltă, ocupă cea mai mare parte a sistolei, mai rar - pansistolic, dar de obicei în scădere, mai rar - ca o panglică Zgomotul este strâns legat de I, adesea un ton scăzut Radiologic, cu insuficiență severă a valvei mitrale, inima capătă o configurație mitrală - o creștere a inimii spre stânga și o aplatizare a taliei Trebuie remarcat faptul că caracteristica radiologică Capitolul un tablou logic la copii nu este obișnuit, chiar și cu insuficiența valvulară mitrală neîndoielnică clinic Examinarea cu ultrasunete în cazuri tipice evidențiază dilatarea inimii stângi, excursia excesivă a septului interventricular, mișcarea diastolică multidirecțională a foilor mitrale îngroșate și absența închiderii lor sistolice Stenoza mitrală (stenoza mitrală) Stenoza mitrală izolată la copii este rară și, de regulă, cu un curs lent sau latent al procesului reumatic Stenoza mitrală izolată are o simptomatologie sonoră destul de tipică: tonul de bătăi din palme, suflu presistolic zgomotos, clic mitral Adesea, palparea determină tremurul presistolic („toc de pisică”) Apar plângeri precoce de dificultăți de respirație, palpitații, semne de stagnare în circulația pulmonară Pentru astfel de pacienți, o spălare cianotică, cianoza membranelor mucoase poate fi considerată caracteristică Mult mai des, stenoza valvei mitrale la copii apare pe fondul insuficienței valvei mitrale deja formate În aceste cazuri, semnele inițiale de stenoză pot fi asumate prin creșterea sonorității primului ton, apariția unui suflu diastolic interval la vârf (aceste fenomene sonore se aud cel mai bine în poziția copilului pe partea stângă) Uneori, unul dintre primele semne de stenoză este apariția unui clic al deschiderii valvei mitrale, la început se aude cel mai bine de-a lungul marginii stângi a sternului În cazurile de insuficiență mitrală severă și dilatare a inimii stângi, simptomele sonore descrise mai sus pot fi observate cu stenoză relativă, fără îngustarea reală a orificiului atrioventricular Pe ECG cu stenoza valvei mitrale, unul dintre semnele tipice este hipertrofia atriului stâng, mai târziu - a inimii drepte O creștere a amplitudinii tonului I este înregistrată pe FCG, o creștere a intervalului de ton QI este mai mare de , s De obicei, se înregistrează un clic al deschiderii supapei mitrale (după tonul distanței II - un clic al deschiderii valvei mitrale, se poate aprecia aproximativ gradul de stenoză) Înregistrați zgomotul diastolic, adesea crescând în presistolă Radiografia relevă o creștere a atriului stâng, mai târziu în părțile drepte ale inimii și semne de stagnare în circulația pulmonară Examinarea cu ultrasunete poate detecta dilatarea și excursia crescută a pereților ventriculului, o modificare a formei de mișcare a valvei mitrale, flutterul diastolic de amplitudine mică a foilor mitrale, o expansiune a lumenului și o creștere a pulsației mitrale pereții rădăcinii aortice și absența închiderii valvelor aortice în diastolă Insuficiența valvei aortice (insufficientiae valvulum aortae) Insuficiența valvei aortice este diagnosticată prin prezența unui suflu diastolitic curgător imediat după al doilea ton și cel mai bine auscultat alunița sternului pe stânga Marginile inimii se extind spre stânga, apicale Bolile copilăriei Volumul împingerea este întărită și deplasată în jos Simptomele periferice: paloare, „dansul carotidian”, puls celer et altus, scăderea presiunii diastolice și creșterea presiunii pulsului la copii apar relativ târziu Semnele endocarditei recurente ale valvei aortice se manifestă prin audibilitate crescută a zgomotului, apariția unor simptome periferice care nu existau înainte Pe ECG, insuficiența valvei aortice este însoțită de semne de hipertrofie ventriculară stângă Pe FCG - suflu diastolic, ca o panglică, imediat după tonul II Radiologic, umbra inimii ia forma unui „boot” cu semne evidente de hipertrofie ventriculară stângă Examenul ecografic evidențiază o mișcare diastolică unidirecțională a valvei mitrale, o scădere a ratei de închidere diastolică precoce a foiței anterioare a valvei mitrale, o scădere a excursiei totale a mișcării valvei mitrale, o scădere a divergenței diastolice a foliolele mitrale și o creștere a dimensiunii cavității atriale stângi Stenoza gurii aortei (stenosis ostii aortae) Ca defect izolat, se observă în principal în patologia congenitală Ca defect dobândit, cel mai adesea, este asociat cu insuficiența valvei aortice In al doilea spatiu intercostal din dreapta apare un suflu sistolic destul de aspru cu maxim la mijlocul sistolei, suflul este de obicei bine condus catre vasele gatului, uneori se aude chiar mai bine acolo decat peste valvele arteriale Alte defecte cardiace dobândite la copii sunt foarte rare Diagnostic În practică, atunci când se face un diagnostic și se efectuează un diagnostic diferențial, se pot folosi criteriile de diagnostic formulate de Kisel-Jones Ele sunt împărțite în principale „mari” și suplimentare, sau „mici”: Criterii de diagnosticare a reumatismului ) De bază: a) cardită b) poliartrita, c) coreea d) eritem inelar, e) noduli subcutanati reumatici Opțional: A Clinic: a) criză reumatismală anterioară sau cardiopatie reumatică; Capitolul :> b) artralgii, febră; m) oboseală, dureri abdominale, sângerări nazale etc B Laborator: a) reacții de fază acută: - VSH crescut, proteina C reactiva, - leucocitoza, — creșterea nivelului de acizi sialici etc ; b) permeabilitate capilară crescută; c) prelungirea intervalului PQ pe ECG Diagnosticul de reumatism este considerat de încredere în prezența a două criterii principale sau unul principal și două suplimentare În ultimii ani, conform recomandărilor OMS, pentru diagnosticul de reumatism, confirmarea unei infecții anterioare cu streptococ (creșterea nivelului de antistreptolizin-O (ASL-O) sau a altor anticorpi anti-strepto-cocic, scarlatina recentă) este considerată obligatorie Astfel, diagnosticul de reumatism se bazează în primul rând pe tabloul clinic Indicatorii de laborator au o importanță secundară, deoarece în prezent nu există analize de laborator specifice pentru diagnosticarea reumatismului În clinică, indicatorii de laborator sunt utilizați în principal pentru a determina activitatea procesului patologic și pentru a monitoriza eficacitatea terapiei Diagnostic diferentiat Cu diferite forme de reumatism, gama de boli cu care trebuie efectuat diagnosticul diferențial nu este aceeași Într-un infarct reumatic care apare cu poliartrită fără semne clinice de afectare a inimii, trebuie pus un diagnostic diferențial, în primul rând, cu artrita cronică reactivă și juvenilă (JCA) Este cel mai dificil să se facă distincția între artrita reactivă și febra reumatică Atât acesta, cât și altul despre mecanismele unei origini și al tabloului clinic sunt aproape Conform conceptelor moderne, este mai corect să se considere artrita reactivă ca un sindrom în multe procese infecțioase, astfel încât interpretarea lor etiologică este necesară Cu etiologia streptococică a artritei reactive (mai des la vârsta școlară), este legitim să le atribuim unui atac reumatic care apare fără semne clinice de afectare a inimii Cu o altă etiologie (yersinioză, salmoneloză etc ), diagnosticul de artrită reactivă este concomitent cu boala de bază Când un copil se confruntă cu mai multe exacerbări ale sindromului articular și nu există leziuni cardiace, diagnosticul de artrită reumatoidă poate fi considerat puțin fiabil Bolile copilăriei Volumul Sindromul articular în JCA este persistent, însoțit de disfuncție persistentă și deformare a articulațiilor, și nu are un caracter volatil Rigiditatea matinală apare devreme Parametrii de laborator modificați sunt dificil de tratat Alte tipuri de leziuni articulare (traumatice, infectioase, cu vasculita hemoragica etc ) nu prezinta mari dificultati de diagnostic Într-un atac reumatic care apare cu afectare miocardică, principalele dificultăți apar în diagnosticul diferențial cu miocardită infecțio-alergică și afecțiuni care pot fi denumite distrofie miocardică amigdalogenă Aici este adesea necesar să ne concentrăm asupra severității simptomelor și a caracteristicilor cantitative Cu reumatism, sindromul poliartritic se manifestă mai clar (cazurile de miocardită reumatică izolată fără poliartrită sunt extrem de rare), artralgia, atât în miocardita infecțios-alergică, cât și în distrofiile miocardice tonsilogenice, este de obicei intermitentă, neînsoțită de un sindrom, aproape pronunțat nu dă niciodată disfuncție a articulațiilor, nu este întotdeauna posibil să se detecteze o relație temporală clară între poliartralgie și simptome de afectare a inimii Însăși natura leziunilor miocardice are unele diferențe: datele obiective sunt de obicei rare - o ușoară înfundare a tonurilor, o scădere a amplitudinii primului ton, tahiaritmie moderată, labilitatea presiunii arteriale, adesea extrasistolă În același timp, astfel de pacienți, în special cei cu distrofii miocardice tonsilogenice, prezintă un număr mare de plângeri: deteriorarea sănătății, oboseală, disconfort în regiunea inimii etc Extinderea limitelor inimii, prelungirea conducerii atrioventriculare sunt simptome care sunt destul de caracteristice afectării miocardice reumatice - cu distrofia miocardică tonsilogenă nu se observă deloc, iar în miocardita infecțio-alergică (cel puțin în acele cazuri care trebuie diferențiate de reumatism) sunt foarte rare Cu afectarea endocardului, mai ales atunci când valva mitrală este implicată în procesul patologic, diagnosticul nu este dificil, deoarece aproape toate defectele valvulare cardiace dobândite la copii sunt de origine reumatică Leziunile valvulare în endocardita septică cauzează rareori dificultăți de diagnostic diferențial cu reumatism (vezi mai sus) În determinarea activității procesului reumatic apar dificultăți de natură ușor diferită Aici este necesar să se efectueze un diagnostic diferențial între un curs lent și formele latente de reumatism și să se decidă prezența sau absența unei exacerbări repetate la un copil care a suferit deja un atac sau mai multe atacuri de reumatism înainte Se poate vorbi despre reumatism latent numai dacă, cu cea mai atentă anamneză colectată, nu se poate depista o boală care Capitolul Boli reumatice care ar putea fi privit ca un atac de reumatism ratat, în plus, metodele moderne de diagnosticare de laborator nu reușesc să detecteze nici măcar activitatea minimă a procesului patologic și, cu toate acestea, copilul este diagnosticat cu o boală de inimă dobândită clinic fără îndoială, cel mai adesea, mitrală insuficiență valvulară Din punct de vedere clinic, această formă de reumatism poate fi considerată inactivă Cu un curs lent, testele de laborator arată de obicei doar o activitate minimă, în aceste cazuri un diagnostic de încredere poate fi făcut numai pe baza dinamicii modificărilor inimii În cazuri tipice, diagnosticul de recidivă a reumatismului nu este dificil, mai ales că există o anumită vigilență în raport cu acești pacienți Este important să aflați rezultatul atacului anterior pentru a evalua corect gradul și natura leziunilor cardiace în timpul acestei exacerbări În timpul recăderilor, mult mai des decât în timpul primului atac, procesul patologic decurge cu ușoare modificări ale parametrilor de laborator, ceea ce, desigur, face dificilă diagnosticarea În aceste cazuri, creșterea și apariția unor noi modificări la nivelul inimii este decisivă pentru diagnostic Tratament Tratamentul unui pacient cu reumatism sau chiar reumatism suspectat trebuie efectuat într-un spital În faza acută a bolii, repausul la pat este obligatoriu Durata repausului la pat depinde de activitatea procesului patologic și de gradul de afectare a inimii În cazurile de scădere rapidă a activității și absența sau lezarea ușoară a inimii (criteriul în acest caz poate fi prezența sau absența cardiomegaliei), repausul la pat durează aproximativ o lună Cu modificări pronunțate ale inimii și întotdeauna cu leziuni ale aparatului valvular sau insuficiență circulatorie de gradul II-III, repausul la pat durează șase și uneori mai mult de săptămâni Extinderea modului se realizează treptat, sub controlul testelor funcționale Din săptămâna - , pacienților li se prescriu exerciții de fizioterapie Pentru copii, o importanță deosebită trebuie acordată organizării corecte și interesante a timpului liber (cărți, jocuri de societate etc ) În formele obișnuite de reumatism, pacienții nu au nevoie de o dietă specială În cazurile de numire a terapiei hormonale, produsele alimentare care conțin o cantitate mare de potasiu (cartofi, varză, fructe, fulgi de ovăz și terci de hrișcă, brânză de vaci etc ) sunt incluse în alimente În prezența insuficienței circulatorii, se recomandă o dietă specială (restricție de lichide și sare, zile de post etc ) Terapia medicamentoasă a pacientului vizează două verigi principale ale patogenezei - un agent infecțios și o reacție alergică (imunopatologică) Streptococul rămâne foarte sensibil la multe antibiotice, dar trebuie acordată preferință penicilinei La admitere Bolile copilăriei Volumul Institutele prescriu un curs de - zile de administrare parenterală a penicilinei în doze de - UI la kg greutate corporală pe zi După terminarea cursului, bicilin- sau bicilin- se administrează la fiecare trei săptămâni în doze pentru preșcolari (prima dată - UI, a doua - UI), pentru școlari de două ori mai mult În caz de intoleranță la penicilină (reacții alergice), se prescrie eritromicina Cu activitate ridicată și afectare semnificativă a inimii (cardiomegalie, leziuni valvulare), utilizarea combinată a glucocorticoizilor și a antiinflamatoarelor nesteroidiene este cel mai adesea utilizată pentru a influența reacția alergică (imunopatologică) în reumatism Cu această boală, cea mai bună combinație este utilizarea prednisolonului și a acidului acetilsalicilic Doza de prednisolon depinde de activitatea procesului: cu activitate moderată sunt suficiente doze de , mg la kg de greutate corporală, în cazurile de activitate ridicată, doza este crescută la sau chiar mg la kg de corp greutate pe zi Reducerea dozei cu efect bun (scăderea activității clinice și de laborator) se efectuează în medie la fiecare zile, mg Alte medicamente glucocorticoide (dexametazonă, triamcinolonă etc ) nu au avantaje față de prednisolon Medicamentele antiinflamatoare non-hormonale sunt de obicei prescrise în paralel cu cele hormonale - acid acetilsalicilic în doză de - mg la kg greutate corporală pe zi, dar nu mai mult de g Utilizarea medicamentelor antiinflamatoare, cum ar fi ca butadion, reopyrin, brufen și altele pentru reumatism nu are avantaje speciale În ultimii ani, în reumatologie au fost folosite medicamente antiinflamatoare extrem de eficiente precum metindol (indometacin) și voltaren Ele pot fi utilizate în tratamentul reumatismului în doze de - mg la kg greutate corporală pe zi, fie singure, fie în combinație cu medicamente hormonale În cazurile de leziuni cardiace minore și activitate moderată a procesului, terapia hormonală poate fi omisă, iar tratamentul poate fi limitat la medicamente antiinflamatoare, a căror doză poate fi ușor crescută Medicamentele antiinflamatoare, inclusiv cele hormonale, au, de obicei, o eficacitate redusă, cu un curs lent al procesului și activitate scăzută În astfel de cazuri, puteți utiliza medicamente din seria clorochinei (Rezoquin, Delagil, Plaquinil) la o rată de - mg pe kg de greutate corporală pe zi pentru o lungă perioadă de timp În paralel cu terapia principală, sunt prescrise vitamine per os (este rațional să se mărească dozele de acid ascorbic), atunci când se utilizează doze mari de preparate hormonale ( mg la kg de greutate corporală și peste), preparate cu potasiu, medicamente cardiace sunt utilizate numai în prezența insuficienței circulatorii La prescrierea terapiei de mai sus, efectele secundare sunt observate extrem de rar, cele mai formidabile dintre complicații trebuie considerate leziuni ulcerative și sângerări din tractul gastrointestinal (control - Capitolul reacția Gregersen) O anumită creștere a greutății pacienților dispare rapid după reducerea dozelor de medicamente hormonale Pacientul stă în spital aproximativ , - luni, după spital este trimis - luni pentru tratament în etape ^ la un sanatoriu local Prognoza În ciuda faptului că reumatismul este acum mai benign decât în anii precedenți, prognosticul pentru această boală este grav și este determinat în primul rând de rezultatul leziunilor cardiace După primul atac, - % dintre copii dezvoltă o boală de inimă, după atacuri repetate, acest procent este mult mai mare Variantele extreme ale activității reumatismului sunt relativ mai puțin favorabile - activitate foarte mare și minimă, apariția insuficienței circulatorii în timpul unui atac de reumatism poate fi considerată și un semn nefavorabil Terapia prescrisă în timp util și prevenirea ulterioară sunt de mare importanță pentru prognostic În prezent, se poate considera stabilit că terapia adecvată, prescrisă în primele trei zile de la debutul unui atac, garantează practic un copil de leziuni cardiace semnificative Prevenirea , Fără îndoială, rolul principal în diagnosticarea reumatismului și prevenirea acestuia revine medicilor locali, deoarece ei sunt, de regulă, primii care întâlnesc acești pacienți De o importanță fundamentală este poziția că gestionarea corectă a infecției cu streptococ, începută cel târziu în a treia zi de la debutul acesteia, garantează practic copilul împotriva reumatismului Distingeți între prevenirea primară și secundară a reumatismului Prevenția primară este înțeleasă ca un set de măsuri care reduc posibilitatea infecției cu streptococ, iar în cazurile de infecție cu streptococ, tratamentul în timp util Tratamentul bolilor streptococice acute se efectuează cu antibiotice timp de zile Cea mai potrivită este introducerea intramuscular a penicilinei în doză de - UI la kg greutate corporală pe zi, urmată de introducerea bicilinei- în doză de - UI Dacă administrarea intramusculară a penicilinei nu este posibilă, fenoximetilpenicilina (în aceeași doză ca pentru administrarea intramusculară) sau alte preparate cu penicilină pot fi utilizate pentru tratarea bolilor streptococice acute În caz de intoleranță la penicilină, se pot prescrie și alte antibiotice, cu preferință grupului de macrolide - eritromicină ( - UI la kg greutate corporală pe zi) timp de zile În paralel cu terapia cu antibiotice, se recomandă prescrierea de medicamente antiinflamatoare - acid acetilsalicilic sau altele Bolile copilăriei Volumul medicamente din acest grup (metindol, brufen etc ) în jumătate din doza terapeutică pentru o perioadă de - zile Observarea dispensarului După încheierea tratamentului în spital și în sanatoriu, un pacient cu reumatism intră sub supravegherea unui medic cardioreumatolog pediatru Pentru toți pacienții se introduce un card de control pentru observarea la dispensar (formular de înregistrare nr ) Trebuie subliniat faptul că un copil care a avut un atac de reumatism, indiferent de natura atacului în sine, este observat în mod constant până când ajunge la adolescență și este transferat la o clinică pentru adulți O importanță deosebită în prevenirea atacurilor recurente de reumatism este acordată prevenirii secundare corecte a reumatismului Conform instrucțiunilor Ministerului Sănătății al URSS din februarie privind prevenirea reumatismului și a recidivelor acestuia la copii și adulți, toți pacienții, indiferent de vârstă și de prezența sau absența bolilor de inimă, care au suferit un proces reumatic semnificativ , sunt supuse profilaxiei medicamentoase cu bicilină Pacienții care au avut reumatism primar fără semne de boală valvulară sau coree fără modificări cardiace evidente cu o evoluție acută și subacută cu focare de infecție cronică atent igienizate sau în absența acestora trebuie să fie supuși profilaxiei medicamentoase pe tot parcursul anului cu durata de ani Copiii care au avut cardiopatie reumatismala primara cu leziuni valvulare, coree cu evolutie prelungita, lenta si continuu recurenta, precum si toti pacientii cu cardiopatie reumatica recurenta cu sau fara boala cardiaca si cu focare de infectie cronica, sunt preveniti timp de ani În prezent, singura metodă corectă de prevenire secundară a reumatismului poate fi considerată profilaxia bicilină-medicament pe tot parcursul anului (profilaxia sezonieră, utilizată anterior, nu trebuie utilizată) Profilaxia pe tot parcursul anului se efectuează utilizând bicilină- sau bicilină- (ambele medicamente au o eficiență aproximativ egală) Bicilin- se administrează intramuscular copiilor preșcolari în doză de UI o dată la două săptămâni, iar copiilor de vârstă școlară în doză de UI o dată pe lună Bicilin- se foloseste la prescolari in doza de UI, la scolari - UI, frecventa de administrare este aceeasi cu cea a bicilinei- În perioada de angină pectorală, exacerbări ale amigdalitei cronice, faringitei, sinuzitei, infecțiilor respiratorii acute repetate, tuturor pacienților cu reumatism, în ciuda prevenției primite, li se prescrie un tratament antibiotic de zile în combinație cu medicamente antiinflamatoare - așa-numitele prevenirea actuală a reumatismului după metoda descrisă în secțiunea „prevenirea primară Intoleranța individuală la preparatele cu penicilină este o contraindicație absolută la numirea injecțiilor cu bicilină și, de fapt, singura contraindicație pentru profilaxia secundară Capitolul reumatism cu acid lactic La astfel de pacienți, profilaxia se limitează la profilaxia curentă folosind alte terapii cu antibiotice în locul penicilinei În ceea ce privește măsurile preventive, este importantă igienizarea focarelor de infecție cronică, iar la pacienții care au avut reumatism este de preferat să se folosească metode radicale de salubrizare În plus, pentru prevenire se folosesc sanatoriul, factorii climatici, educația fizică (în absența contraindicațiilor) și alimentația rațională Măsurile preventive reduc dramatic incidența și recurența reumatismului ARTRITĂ CRONICĂ JUVENILĂ ȘI BOLI ȚESUTULUI CONECTIV DIFUS Anterior, această patologie era unită de termenul general de boli „colagen” Acestea, pe lângă artrita cronică juvenilă (JCA), includ: lupusul eritematos sistemic, dermatomiozita, sclerodermia și periarterita nodoasă Definiția generală a acestor forme patologice poate fi formulată astfel: sunt boli de natură imunopatologică cu prezența obligatorie a unui proces autoimun, care se caracterizează prin leziuni sistemice, caracter recurent și, de regulă, progresie Datele privind prevalența JCA și a bolilor difuze ale țesutului conjunctiv în copilărie sunt foarte contradictorii Probabil cifrele cele mai apropiate de cetin sunt , - , % din populația infantilă În ordinea frecvenței, JXA ocupă primul loc, urmată de sclerodermie, lupus eritematos sistemic, dermatomiozită și vasculită sistemică Potrivit cercetătorilor ruși și străini, în ultimii ani s-a observat o tendință de creștere a numărului de boli atât la adulți, cât și la copii ' Etiologie și patogeneză > Etiologia este momentan necunoscută Nu poate fi exclus faptul că nu există un singur factor etiologic, iar apariția unui proces patologic este asociată cu o mare varietate de influențe (infectii bacteriene și virale, medicamente, în special introducerea de medicamente proteice, factori fizici etc ), care dezvăluie o inferioritate determinată genetic a răspunsului imun, în special, o scădere a funcției „cenzoare” a populației de celule T de limfocite, cu dezvoltarea reacțiilor autoimune În lupusul eritematos sistemic, autoanticorpii sunt direcționați împotriva ADN-ului, în cazul poliartritei reumatoide, împotriva imunoglobulinelor Afilierea nosologică a bolii este determinată nu atât de caracteristicile patogenezei, cât de organele „țintă” pe care Bolile copilăriei Volumul proces autoimun dirijat de secară Având în vedere procesul necontrolat de reproducere a celulelor imunocompetente, aceste boli sunt predispuse la recidivă și progresie ARTRITĂ CRONICĂ JUVENILĂ (JAI) Termenul JHA a fost adoptat în de Liga Europeană pentru Reumatism și în de Asociația Americană de Reumatologie pentru a se referi la artrita din copilărie care durează mai mult de trei luni În , și în Uniunea Sovietică, s-a propus să se distingă două boli independente - artrita reumatoidă juvenilă (JRA) și JXA O astfel de recomandare are nu atât un înțeles terminologic, cât un sens esențial Observarea pacienților cu JCA arată în mod convingător că nu în toate cazurile copilul progresează procesul, care, de fapt, este obligatoriu pentru JRA Prezența unor astfel de forme „benigne” de JCA necesită o atitudine foarte atentă la diagnostic și, desigur, tactica intervenției terapeutice active La începutul bolii, termenul JXA este unificator pentru toate formele de artrită cronică, ulterior JRA este diagnosticată cu: ) progresia bolii (generalizarea sindromului articular, implicarea organelor interne în procesul patologic); ) semne de distrugere a articulațiilor afectate (distrugerea țesutului cartilaginos, mică restructurare chistică a epifizelor, uzurarea suprafețelor articulare, anchilozare); ) afectarea persistentă și mai ales progresia disfuncției articulare Cu anumite modificări imunologice (vezi mai jos) și tabloul clinic corespunzător, pot fi clasificate și alte forme de artrită cronică (boala Bekhterev, artrita psoriazică etc ) Pentru toate celelalte forme relativ benigne, diagnosticul de JXA este reținut În copilărie, cel mai mare vârf de incidență se referă la vârsta de - ani, apoi până la pubertate, incidența rămâne aproximativ la același nivel, apoi apare din nou o creștere a frecvenței bolilor În toate perioadele de vârstă, fetele sunt mai predispuse să se îmbolnăvească, dar raportul dintre fete și băieți în diferite forme poate diferi Clasificare Când faceți un diagnostic, puteți utiliza clasificarea propusă de un grup de pediatri din Moscova (A V Dolgopolova, A A Yakovleva, L A Isaeva) în pentru JRA (Tabelul ) Capitolul Tabelul Clasificarea artritei cronice juvenile Caracteristicile clinice și anatomice ale bolii Caracteristicile clinice și imunologice Cursul bolii Gradul de activitate al procesului Stadiul cu raze X al artritei Capacitatea funcțională a pacientului Poliartrita reumatoida, forma predominant articulara cu sau fara afectare oculara: a) poliartrita b) oligoartrita ( - articulatii) c) monoartrita Poliartrita reumatoida, forma articular-viscerala: a) cu viscerita limitata (leziune a sistemului reticuloendotelial) , inima , vase de sange, rinichi, lepsie, sistem nervos, membrane seroase, piele, ochi, amiloidoza organelor interne b) Sindromul Still c) sindromul septic alergic Artrita reumatoida in combinatie: a) cu reumatism b) cu tesut conjunctiv difuz boli Test pentru RF* pozitiv Test RF negativ Progresie rapidă Progresie lentă Fără progresie vizibilă Ridicat (gradul III) Moderat (gradul II) Scăzut (gradul ) —Osteoporoză osteoarticulară; semne de efuziune în cavitatea articulară, compactarea țesuturilor periarticulare; creșterea accelerată a epifizelor articulației afectate II - aceleași modificări și îngustarea spațiului articular; uzură osoasă unică III — osteoporoză larg răspândită, distrugere osteocondrală pronunțată; luxații, subluxații, displazie sistemică a oaselor IV — modificări inerente gradului NI și anchiloză (anchiloza coloanei cervicale nu determină stadiul procesului) autoservirea este parțial pierdută c) capacitatea de autoservire este complet pierdută Încălcat de starea ochilor sau a organelor interne * Factorul reumatoid Conform clasificării propuse, diagnosticul complet trebuie să fie următorul: artrită cronică juvenilă, formă predominant articulară (oligoartrita), seronegativă, evoluție lent progresivă, activitate moderată, modificări radiologice stadiul II, afectare funcțională de gradul I Clinica Leziunile articulare din JCA au o serie de caracteristici clinice, prima dintre acestea fiind, fără îndoială, persistența artritei Acest simptom stă la baza însăși atribuirea leziunilor articulare acestei boli Durerea apare doar la mișcare Palparea articulațiilor este nedureroasă, cu excepția cazurilor rare cu fenomene exudative pronunțate în țesuturile periarticulare Poate fi considerat foarte tipic Bolile copilăriei Volumul Orez Umflarea articulațiilor genunchiului în varianta oligoartritică a debutului JCA prezența rigidității matinale de severitate și durată diferite (de la zeci de minute la câteva ore) Este adesea posibil să se observe ritmul zilnic al artralgiei, care este cel mai pronunțat dimineața Cele mai frecvente sunt variantele mono-, oligoartritice ale debutului JCA, care sunt observate la jumătate dintre pacienți Aproape două treimi dintre ei se îmbolnăvesc la vârsta de - ani Destul de tipic poate fi considerat un debut subacut fără manifestări generale distincte Modelul general este poziția conform căreia cu cât mai multe articulații sunt implicate simultan în procesul patologic și cu cât articulațiile sunt mai mari, cu atât mai luminos și mai activ este perioada inițială Primele simptome la care părinții le acordă atenție sunt disfuncțiile articulațiilor afectate, mai rar - o schimbare a configurației lor (Fig ) La aproape toți copiii, cu o întrebare detaliată, este posibil să se dezvăluie prezența rigidității dimineții, iar la copiii mici, părinții înșiși notează adesea că copilul are un control mai prost asupra articulației afectate dimineața și la mijlocul ziua și seara mișcările sunt restabilite aproape complet În aceste forme de afectare suferă cel mai adesea articulațiile mari ale extremităților inferioare, dintre care articulația genunchiului este pe primul loc, iar articulația genunchiului drept este afectată de aproape ori mai des decât cea stângă Locul al doilea ca frecventa este ocupat de articulatiile gleznei Alte articulații (șold, încheietura mâinii, mici articulații ale mâinilor și picioarelor) sunt mai puțin frecvent implicate O examinare obiectivă relevă o modificare a configurației și o creștere a volumului articulațiilor din cauza țesuturilor periarticulare, la jumătate dintre pacienți - o creștere a temperaturii locale În aproape toate cazurile, contracturile dureroase sunt observate, de regulă, de grad moderat Capitolul ness Cu afectarea articulațiilor genunchiului, extensia maximă este de obicei limitată, mai rar - flexie maximă, cu afectarea gleznei și încheieturii mâinii - flexie și extensie maximă, articulațiile șoldului - mișcări de abducție și rotație Activitatea de laborator se corelează în mod clar cu restul bolii (manifestarea intoxicației generale, reacție la temperatură), și într-o măsură mai mică cu modificările locale ale articulațiilor Cu debut acut, se observă o creștere a VSH, apariția proteinei C reactive în sânge, disprotepnemie cu o creștere a globulinelor a și y În cursul subacut și latent al bolii, indicatorii de activitate de laborator fie nu se modifică, fie prezintă modificări moderate, în principal ca urmare a observației dinamice Din punct de vedere al afectarii sistemului musculo-scheletic, formele mono- și oligoarticulare de JCA pot fi considerate favorabile Aproximativ un sfert dintre copii au boala; nu progresează, periodic, uneori destul de rar, exacerbarea articulațiilor afectate are loc cu activitate moderată, o ușoară reacție dureroasă și răspunde bine la terapie În aceste cazuri, semnele de distrugere osoasă sunt rareori găsite pe radiografii La alți copii, există / implicare în procesul patologic al altor articulații (generalizare), totuși, de regulă, un număr mic dintre ei și cu semne moderate de activitate Rareori, se observă leziuni ale organelor interne, cu excepția ochilor Este necesar să ne oprim asupra acestor forme de JCA, mai ales că sunt cele mai invalidante forme și sunt inerente aproape exclusiv copilăriei Iridociclita cronică apare cel mai adesea la copiii mici ( - ani) și aproape exclusiv în variante mono- sau oligoartritice Cu o observație specială de către un oftalmolog, aproape / dintre copiii cu monoartrită prezintă un anumit grad de afectare a ochilor, cu oligoartrită - aceasta este / dintre pacienți Complexitatea diagnosticului constă în faptul că manifestările inițiale ale iridociclitei cronice nu pot fi detectate în timpul observației clinice de rutină, mai ales că la aproximativ o cincime dintre pacienți, leziunile oculare preced leziunile articulare De asemenea, trebuie remarcat faptul că, de regulă, cel mai activ curs de iridociclită este observat la pacienții cu activitate redusă a leziunii articulare Primele semne clinice care apar cu leziuni oculare deja grosolane sunt plângerile copilului de scădere a vederii, o senzație de „nisip în ochi” În mod obiectiv, se poate detecta un model vascular îmbunătățit al globului ocular, o schimbare a formei pupilei din cauza sinechiei și, prin urmare, o reacție pupilară slabă la lumina ochiului afectat Aproximativ o treime din toate cazurile de JCA încep cu o variantă poliartritică La pacienții din acest grup, o mare varietate de articulații sunt implicate în procesul patologic, dar cel mai adesea articulații mari ale extremităților inferioare În funcție de tabloul clinic, activitatea și severitatea perioadei inițiale, acest grup de pacienți poate fi împărțit în două grupuri: Bolile copilăriei Volumul Orez Modificări ale mâinilor în varianta poliartritică a JXA ) cu leziuni ale mai multor vase mari ( / din toți pacienții cu debut poliartritic); ) cu afectarea articulațiilor mici ale mâinilor sau picioarelor Odată cu înfrângerea mai multor articulații mari, boala începe, cel mai adesea, acut În tabloul clinic, alături de un sindrom poliartritic destul de pronunțat (reacție dureroasă pronunțată, modificări ale configurației articulațiilor, disfuncție), există semne clare de intoxicație, o creștere a temperaturii corpului Parametrii de laborator au fost modificați semnificativ în toate cazurile La acești pacienți, în viitor, se remarcă stabilitatea sindromului articular, curabilitatea sa slabă și implicarea altor articulații și organe interne în procesul patologic La mai mult de jumătate dintre pacienți, distrugerea osoasă este înregistrată deja în primii ani ai bolii, iar anchiloza este posibilă în viitor Când mâinile sau picioarele sunt implicate în procesul patologic, perioada inițială trece adesea neobservată și primele plângeri sunt: rigiditatea matinală, stângăcia și modificările configurației articulațiilor Obiectiv predomină modificările proliferative ale articulațiilor (Fig ) Cel mai adesea, această formă de deteriorare este observată la copiii de școală și adolescență Activitatea de laborator este rară și nu atinge niciodată cote ridicate În ceea ce privește afectarea sistemului musculo-scheletic, această formă a bolii poate fi considerată una dintre cele mai nefavorabile, deoarece în decurs de - ani, aproape toți copiii prezintă modificări osoase grosiere (stadiile II-IV ale modificărilor radiologice) și modificări ale articulațiilor funcţie Capitolul Aproximativ , % dintre copii JCA începe ca o boală sistemică Această variantă a cursului este adesea numită boala Still (sindrom) Primele și cele mai izbitoare simptome clinice sunt: febră agitată mare, mărirea generalizată a ganglionilor limfatici, a ficatului și adesea a splinei Deja în perioada inițială, unii pacienți pot detecta leziuni ale organelor interne: rinichi sub formă de glomerulonefrită, plămâni - cum ar fi pneumonia interstițială, inima - cel mai adesea miocardul și alte organe La majoritatea copiilor, se observă erupții cutanate care sunt de natură diversă, nu numai la diferiți pacienți, ci și la un singur copil La jumatate dintre pacienti la debutul bolii se constata afectarea aparatului articular, intotdeauna foarte luminos, cu o componenta exudativa pronuntata Datorită severității leziunii articulare, astfel de copii ajung adesea în spitale chirurgicale cu suspiciune de osteomielita În a doua jumătate a pacienților, sindromul articular apare cu - săptămâni mai târziu decât debutul manifestărilor clinice În aceste cazuri, nu este atât de pronunțat Boala continuă întotdeauna cu hiperleucocitoză, neutrofilie cu o deplasare spre stânga, se observă adesea anemie, VSH este crescută brusc, alți indicatori ai activității procesului patologic sunt modificați semnificativ În cursul său ulterior, varianta lui Still este una dintre cele mai nefavorabile Cu o terapie adecvată, manifestările generale ale bolii dispar și leziunile articulare ies în prim-plan cu un curs persistent, slab tratabil, rapid, în comparație cu alte forme, distrugerea țesutului osos și invaliditatea pacienților din sistemul musculo-scheletic (Fig ) La jumătate dintre pacienți se constată leziuni ale organelor interne și, mai ales, ale rinichilor Practic, în acest grup de copii, în viitor se dezvoltă o astfel de complicație formidabilă a JCA precum amiloidoza O formă specială de JXA este subsepsisul Wissler-Fanconi Atribuirea acestui formular către JCA este încă discutabilă, deoarece cel puțin jumătate dintre copii nu dezvăluie artrită cronică în timpul observării ulterioare Cu toate acestea, asemănarea simptomelor sale cu manifestările inițiale ale altor forme de JCA, finalizarea dezvoltării artritei cronice tipice la unii pacienți, ne permite să considerăm subsepsia alergică ca o formă de iLI, mai precis, ca o fază în dezvoltarea JCA În cele mai multe cazuri, debutul bolii este acut Semnele clinice cele mai tipice sunt: reacția la temperatură, erupția cutanată, durerile articulare, adesea manifestări viscerale Febra este de obicei mare, de tip greșit și crește dimineața și noaptea nu sunt neobișnuite Este de remarcat faptul că, de obicei, copiii tolerează bine febra fără a le perturba bunăstarea Erupția cutanată este unul dintre principalele simptome ale bolii și se observă la toți copiii Erupția cutanată la majoritatea pacienților este caracterizată prin polimorfism, este cel mai adesea maculopapulară, mai rar - urticariană, maculară sau anulară Localizarea erupției cutanate este diferită, cel mai adesea - pe membre, trunchi, rar - pe față, uneori - numai peste afectat Bolile copilăriei Volumul Orez Deformarea membrelor, mobilitate limitată a coloanei cervicale la o fată cu sindrom Still articulațiilor Majoritatea copiilor au plângeri de durere în articulații de tip poliartralgie Modificări obiective ale articulațiilor în perioada inițială a bolii sunt rar observate Dintre manifestările viscerale, afectarea inimii este cel mai adesea observată sub formă de miocardită sau miopericardită Aproximativ jumătate dintre pacienți au observat modificări ale urinei sub formă de hematurie și proteinurie tranzitorie Leziunile altor organe interne sunt rare Din partea sângelui periferic în timpul evenimentelor acute, este caracteristică leucocitoza, adesea hiperleucocitoză, neutrofilie cu o deplasare la stânga și o VSH crescută semnificativ Alți indicatori de activitate (proteinogramă, acizi sialici etc ) sunt, de asemenea, modificați semnificativ După cum sa menționat deja, la aproximativ jumătate dintre pacienți (în ultimii ani - în %), subsepsisul este acut și se termină cu recuperare după una sau două perioade acute La copiii rămași, procesul patologic este localizat în articulații și boala capătă caracteristicile tipice ale JXA, în principal sub forma unei forme poliartritice Se poate observa că, dacă la începutul bolii, durerea articulațiilor este localizată sau o astfel de localizare apare în timpul activării repetate, atunci riscul de Capitolul Dezvoltarea artritei cronice la acești copii este semnificativ mai mare decât la pacienții cu artralgie intermitentă După cum sa menționat deja, în JCA la debutul bolii și mai ales în mod semnificativ în cursul evoluției procesului patologic, se observă leziuni ale organelor interne Cea mai semnificativă pentru prognosticul bolii este afectarea ochilor și a rinichilor Primul a fost deja menționat mai sus Detectarea leziunilor renale variază foarte mult în funcție de domeniul de aplicare al metodelor de cercetare Pe biopsie și material secțional, modificările se găsesc la o treime dintre copii sub formă de glomerulonefrită și nefrită interstițială, adesea cu semne morfologice de amiloidoză În stadiile inițiale, patologia rinichilor se manifestă sub formă de hematurie moderată și proteinurie fără disfuncție Proteinuria stabilă și severă la pacienții cu JCA este întotdeauna suspectă pentru dezvoltarea amiloidozei eu Adesea, inima este implicată în procesul patologic Cel mai adesea, afectarea inimii se manifestă sub formă de miocardită; nu am întâlnit niciodată o leziune a aparatului valvular descrisă de unii autori La apogeul exacerbărilor cu o activitate generală pronunțată, este posibilă implicarea în procesul patologic al pericardului, pericardita exudativă trece rapid cu o scădere a activității Mult mai rar decât inima și rinichii, plămânii sunt afectați sub formă de tulburări vasculare, mai rar - pleurezie Implicarea în procesul patologic al ficatului în JCA este observată mai rar, mai des modificările acestui organ sunt asociate nu cu boala în sine, ci cu terapia în curs Această din urmă circumstanță trebuie luată în considerare și la diagnosticarea leziunilor altor organe, deoarece terapia de lungă durată cu medicamente antiinflamatoare și cu atât mai mult cu cele hormonale și citostatice poate duce la modificări distrofice pronunțate pe partea inimii, rinichi, ficat și alte organe Diagnostic si diagnostic diferential În diagnosticul JCA, pe lângă tabloul clinic descris mai sus, pot fi utilizate și criterii special dezvoltate Cele mai de succes sunt criteriile de diagnostic elaborate de un grup mare de medici pediatri în legătură cu diagnosticul poliartritei reumatoide juvenile ( ) Următoarele sunt criterii modificate propuse anterior ( ) de un grup de pediatri pentru JRA Criteriile de diagnostic JCA A Semne clinice: Artrita care durează luni sau mai mult Artrita celei de-a doua articulații, care a apărut la luni sau mai mult după înfrângerea primei Deteriorarea simetrică a articulațiilor mici o sută Bolile copilăriei Volumul Orez Pneumoartrografia articulațiilor gleznei (îngustarea spațiului articular, osteoporoză) Exudat în cavitatea articulară Contractura articulara Tenosinovita sau bursita Atrofie musculară (de multe ori regională) Rigiditatea matinală B Semne radiologice: Osteoporoza Îngustarea spațiilor articulare (Fig ) Încălcarea creșterii osoase În prezent, la evaluarea structurii țesutului osos și a stării formațiunilor intraarticulare, o mare importanță este acordată examinării cu ultrasunete a articulațiilor Prezența a sau mai multe dintre cele semne enumerate la un pacient, cu prezența obligatorie a primului, face posibilă stabilirea unui diagnostic de JCA Diagnostic diferentiat Gama de boli cu care este necesară diferențierea JCA nu este aceeași pentru diferite forme ale cursului bolii Cele mai frecvente variante articulare de debut cauzează rareori dificultăți serioase de a distinge, sau aceste dificultăți pot apărea abia la începutul bolii În condiții reale, un diagnostic diferențial trebuie pus cu un grup de artrite reactive, mai rar cu leziuni traumatice și metabolice ale articulațiilor Dintre grupul de artrite reactive, cele mai apropiate de JXA sunt artrita asociată cu infecția intestinală (yersinioză, salmoneloză, dizenterie), deoarece acestea sunt adesea destul de persistente, iar sindromul intestinal este exprimat Capitolul soții foarte moderat În aceste cazuri, trebuie să se concentreze asupra rezultatelor culturilor de scaun, reacții serologice cu antigene adecvate, diagnosticul ex juvantibus folosind antibiotice care acționează asupra grupului intestinal (levomicetina, cefalosporină etc ) În copilărie, cu acești factori etiologici sindromul Reiter este asociat cu o triadă tipică de simptome (artrita, uretrita, conjunctivită) Primele două dintre ele - artrita, uretrita, de regulă, sunt cele mai izbitoare Diagnosticul diferenţial cu poliartrita reumatoidă este mai degrabă de importanţă istorică deoarece, cu o scădere a incidenţei reumatismului primar şi o anumită scădere a activităţii acestuia, cazurile cu artrită severă sunt observate foarte rar În aceste cazuri, natura volatilă a artritei, prezența leziunilor cardiace și etiologia streptococică confirmată a bolii fac posibilă distingerea în mod sigur între reumatism și JXA Artrita traumatică este observată la copii rar și chiar mai rar întârziată în dezvoltarea sa inversă pentru o perioadă lungă de timp O excepție în acest sens este artrita traumatică în hemofilie, dar de obicei diagnosticul de hemofilie este cunoscut înainte de a apărea necesitatea diagnosticului diferențial Artrita de schimb la copii este, de asemenea, destul de rară și în condiții reale se observă aproape exclusiv la copiii obezi Legătura sindromului de durere cu sarcina asupra articulațiilor afectate, absența modificărilor majore ale articulațiilor permite o distincție destul de sigură între această patologie Pot apărea dificultăți în diagnosticul copiilor cu mucopolizaharidoze, în care se remarcă adesea deformarea articulară, boala, mai ales în adolescență și o serie de alte situații care sunt mai degrabă cazuistice Odată cu debut sistemic al JXA, trebuie făcut un diagnostic diferențial cu unele procese infecțioase generalizate (în special, infecțiile cu streptococ și yersinia sunt de cea mai mare importanță) și cu debutul unor boli difuze ale țesutului conjunctiv, dintre care lupusul eritematos sistemic și periarterita nodosa sunt pe primul loc, mai rar dermatomiozita Până când sindromul articular își asumă caracterul tipic JCA - stabilitate, rigiditate matinală, revărsat articular - un diagnostic diferențial de încredere este foarte dificil Cu toate acestea, în majoritatea cazurilor, până la trei luni de la debutul bolii - perioada considerată obligatorie pentru diagnosticul de JCA - diagnosticul devine clar Un plan oarecum diferit de dificultate se confruntă cu medicul când încearcă să facă distincția între formele de JCA în funcție de imunopatogeneză, iar în aceste condiții, studiile imunologice speciale sunt de mare importanță Cele mai importante sunt metodele care ne permit să constatăm activarea diferitelor părți ale sistemului imunitar și să identificăm Bolile copilăriei Volumul cele ale deficienţei imunologice constituţionale sau induse Cu toate acestea, nu toate metodele existente pot fi utilizate în prezent în clinică, deoarece multe sunt inaccesibile metodic laboratoarelor convenționale sau nu au depășit limitele experimentului Pe baza datelor din literatură și a propriilor observații, putem clasifica diferite variante de JXA (Fig ) și transformarea lor (Fig ) după cum urmează Procentul de forme individuale de JXA poate fi considerat condiționat, deoarece este determinat în principal pe baza materialului propriu și poate varia în anumite regiuni Tratament În determinarea tacticii măsurilor terapeutice în artrita cronică juvenilă, sunt importante câteva prevederi de bază, care decurg din patogeneza acestei boli și natura cursului formelor individuale Procesul de formare a inflamației cronice la nivelul articulațiilor la copii se caracterizează prin faza sinovitei acute, predominant de tip exsudativ, când încă nu există modificări imunologice și morfologice, și faza sinovitei cronice, predominant de tip proliferativ, datorită mecanismelor autoagresive Terapia prematură și/sau inadecvată în stadiile incipiente ale bolii poate contribui la dezvoltarea unui proces imunopatologic generalizat cu tulburări de reglare imună slab controlate Acest lucru determină necesitatea începerii cât mai curând posibil a terapiei, deoarece numai în acest caz pot fi prevenite modificările distructive ale sistemului musculo-scheletic și deteriorarea organelor interne Pe baza conceptului de natură autoagresivă a leziunii, în timpul JCA nu există, în sensul direct al cuvântului, o fază activă și inactivă, ci există doar un grad diferit de activitate detectat de un set de date clinice și de laborator Din aceste poziții, îndepărtarea activității (inflamația exudativă) nu înseamnă încetarea procesului patologic și astfel determină doar parțial prognosticul bolii Prin urmare, o prevedere importantă în terapia acestui grup de pacienți este principiul tratamentului suficient de intensiv în faza activității clinice și constanța terapiei în perioada de remisiune a procesului patologic, atât în stadiul clinic parțial, cât și complet remisie de laborator În sfârșit, trebuie subliniat că tratamentul medical al pacienților cu JCA este doar una dintre multele metode de reabilitare, precum terapia prin exerciții și masaj, fizioterapie, tratament chirurgical, psihoterapie etc În mod convențional, toate medicamentele utilizate pentru tratarea JCA pot fi împărțite în două grupuri mari - agenți antiinflamatori și imunomodulatori Primul grup include medicamente antiinflamatoare nesteroidiene (AINS) și glucocorticoizi, iar al doilea grup include imunosupresoare și Capitolul Artrita reumatoida juvenila % (fete peste ani, curs adult, poliartrita, RF+, HLA-DR ) Spondilita anchilozantă juvenilă % (băieți peste ani, leziuni asimetrice ale extremităților inferioare RF-, HLA-B ) Juha (durata mai mare de luni) Artrita cronica juvenila % Artrita asociată cu afectarea intestinală % (RF-, HLA-B ) artrita psoriazica % (mai ales fete, RF-, HLA-B și B ) Orez Variante clasificate ale artritei cronice juvenile Aici și în fig : RF — factor reumatoid, HLA — antigeni de histocompatibilitate, ANA — anticorpi antinucleari, CIC — complexe imune circulante Recuperare Mono-, oligoartrita (progresiv lent) Mono-, oligoartritic = % Poliartritic = % Sistem = % Uveită cronică (în principal fete - ani, ANA+) (varianta JRA) sacroiliită (băieți peste ani, RF-, HLA-B ) (boala lui Bekhterev) Poliartrita (în principal fete, progresivă lent, RF-, ANA-) (varianta JRA) Forme articulare-viscerale (fără diferențe de sex, ANA+, CIC+, adesea amiloidoză în varianta Still) (varianta JRA) Recuperare Orez Opțiuni pentru transformarea artritei cronice juvenile Bolile copilăriei Volumul imunostimulante Adesea, medicamentele imunomodulatoare sunt considerate un mijloc de terapie „de bază” Această abordare este condiționată, deoarece AINS pot fi considerate și „de bază” dacă susțin efectiv remisiunea, adică „de bază” ar trebui considerată terapia care oprește procesul la acest pacient La prescrierea AINS, trebuie luate în considerare următoarele aspecte: Efectul antiinflamator insuficient al medicamentului utilizat este o indicație pentru numirea sa într-o doză terapeutică mai mare ( , - ori) Pentru copii, această prevedere este deosebit de importantă datorită toleranței bune, în majoritatea cazurilor, a dozelor foarte mari Ineficiența inițială a medicamentului (primele săptămâni) nu înseamnă întotdeauna absența acțiunii antiinflamatorii într-o perioadă mai lungă Cu alte cuvinte, medicamentul nu trebuie întrerupt dacă este bine tolerat și într-o doză adecvată, deoarece poate fi foarte eficient în cazul administrării pe termen lung Conform literaturii de specialitate, se știe că diferitele AINS în doze general acceptate au un efect inegal la majoritatea pacienților și sunt tolerate diferit (Tabelul ) Cu toate acestea, trebuie subliniat că aceste date pot să nu se aplice unui anumit pacient De exemplu, este foarte posibil ca aspirina să aibă un efect antiinflamator mai pronunțat la un pacient, iar diclofenacul să provoace un efect secundar În acest sens, sarcina medicului în tratamentul JCA este să selecteze medicamentul care îl ajută pentru acest pacient În prezent, se discută pe scară largă utilizarea metotrexatului ca medicament antiinflamator, dar lipsa unor regimuri atent testate și o frecvență destul de mare a reacțiilor adverse împiedică utilizarea pe scară largă a acestuia la copii Fără îndoială, printre medicamentele cu cel mai izbitor și rapid efect antiinflamator, glucocorticoizii ocupă primul loc, iar atunci când se utilizează doze de peste - mg / kg, au și un efect imunosupresor Tabelul Severitatea acțiunii diferitelor medicamente * Reacții adverse analgezice antiinflamatorii Diclofenac Naproxen Aspirina Metindol Brufen Metindol Butadion Metindol Butadion Naproxen Diclofenac Naproxen Brufen Butadion Brufen Aspirina Aspirina Diclofenac Medicamentele sunt enumerate în ordinea descrescătoare a efectului Capitolul acțiune Prednisolonul, dexametazona, triamcinolonul sunt cele mai utilizate în practica reumatologică pediatrică dintre medicamentele din această serie Atunci când este utilizat pe cale orală, prednisolonul este, fără îndoială, cel mai bun dintre aceste medicamente Experiența pe scară largă și îndelungată cu glucocorticoizi a condus la o dezamăgire considerabilă în ceea ce privește necesitatea prescrierii acestora S-a dovedit că efectele secundare ale unei astfel de terapii, în special cu utilizarea irațională a medicamentelor, sunt atât de semnificative încât pot fi destul de comparabile, în unele cazuri, cu efectul procesului patologic împotriva căruia sunt prescrise În plus, aceste medicamente, având un efect direct foarte luminos, practic nu au niciun efect asupra prognosticului JCA În acest sens, indicațiile pentru numirea glucocorticoizilor în ultimii ani s-au restrâns din ce în ce mai mult Cu toate acestea, la un număr de pacienți este necesară prescrierea terapiei hormonale, iar în prezent sunt subliniate anumite modalități pentru a depăși efectele secundare ale acestor medicamente S-a dovedit că efectul antiinflamator necesar poate fi obținut cu o singură doză din întreaga doză zilnică Acest lucru reduce semnificativ riscul de efecte secundare Prin urmare, se recomandă regimurile de tratament cu glucocorticoizi intermitent (și la un număr de pacienți se justifică bine): administrarea întregii doze zilnice o dată, de obicei dimineața sau o dată la două zile O altă tendință este utilizarea de doze ultra-mari ( g) de prednisolon (metilprednisolon) parenteral timp de - zile intravenos O astfel de terapie s-a dovedit în lupusul eritematos sistemic Există, de asemenea, rapoarte privind eficacitatea unor astfel de regimuri de tratament în formele sistemice de JCA (cum ar fi sindromul Still) Cu toate acestea, trebuie avut în vedere faptul că la pacienții care au primit anterior glucocorticoizi, au fost descrise cazuri de moarte subită în timpul terapiei cu puls Motivul pentru utilizarea medicamentelor imunosupresoare în terapia JCA nu a fost doar faptele care confirmă hiperactivarea sistemului limfoid B, ci și observațiile care indică faptul că păstrarea modificărilor imunologice (activitatea limfocitelor B, circulația complexelor imune etc ) chiar cu bun în exterior efectul medicamentelor antiinflamatoare duce întotdeauna la progresia procesului patologic Din această serie de medicamente, citostaticele alchilante (ciclofosfamidă, clorbutină) sunt cel mai des utilizate în JXA Utilizarea pe scară largă a medicamentelor imunostimulatoare în practica pediatrică, având în vedere predominanța formelor exsudative de inflamație, este foarte discutabilă Când se discută problema utilizării terapiei imunomodulatoare, trebuie subliniat un punct - terapia cu medicamente imunomodulatoare poate fi utilizată numai în clinici specializate care au posibilitatea controlului imunologic de laborator asupra terapiei, ceea ce este departe de a fi indiferent pacientului Bolile copilăriei Volumul Medicamentele chinoline (delagil, plaquenil) sunt utilizate în principal în procesele imunoinflamatorii cronice cu activitate redusă Atunci când utilizați aceste medicamente, trebuie luat în considerare faptul că efectul se dezvoltă lent și poate fi apreciat cu certitudine nu mai devreme de - luni de la începerea terapiei În ciuda utilizării destul de răspândite a acestor medicamente în JCA, încă nu există studii bine controlate în practica pediatrică De aici și atitudinea foarte diferită față de utilizarea medicamentelor cu chinolină D-penicilamina (cuprenil, metilcaptaza) s-a dovedit a fi bine în formele active de RA adultă care nu pot fi tratate numai cu AINS O indicație suplimentară pentru utilizarea acestor medicamente este prezența titrurilor mari de factor reumatoid, noduli reumatoizi, vasculită, sindrom Felty Experiența utilizării acestui medicament la copii este încă mică, cu toate acestea, conform observațiilor noastre, sa dovedit a fi cea mai eficientă în formele seropozitive actuale subacute ale JCA Medicamentul este clasificat ca cu acțiune lentă, iar efectul terapeutic se observă după - luni de tratament continuu cu un efect maxim la - luni Trebuie avut în vedere faptul că D-penicilamina este capabilă să inducă o serie de complicații destul de severe și, de asemenea, că exacerbarea procesului pe fondul D-penicilaminei nu este practic oprită de acest medicament în viitor De interes este utilizarea D-penicilaminei în combinație cu numirea preparatelor de cupru În tabel prezintă dozele zilnice, momentul efectului și efectele secundare tipice ale medicamentelor utilizate cel mai frecvent în tratamentul JCA Experiența observării pe termen lung și a tratamentului pacienților cu JCA indică faptul că individualizarea terapiei medicamentoase la un copil este determinată în mare măsură de forma bolii În acest sens, au fost dezvoltate scheme de cercetare a medicamentelor, axate pe diverse variante ale cursului JCA Variante mono- și oligoartritice cu evoluție acut și subacut În tratarea acestor forme se folosesc tactici terapeutice minime Tratamentul trebuie început cu utilizarea acidului acetilsalicilic ( - mg/kg greutate corporală pe zi) Cu o bună toleranță a medicamentului și absența unui efect antiinflamator pronunțat în - zile, doza este crescută la - mg / kg În paralel, se folosesc agenți de înveliș (un amestec de Ryss, Almagel), dat fiind posibilul efect ulcerogen al aspirinei În secțiile specializate din Sankt Petersburg, copiii iau toate medicamentele antiinflamatoare cu lapte Dacă nu există efect de la salicilați în - săptămâni sau apar reacții adverse, trebuie să treceți la alte AINS - metindol (indometacină) în doză de - mg / kg pe zi, diclofenac în aceeași doză, brufen - - mg/kg pe zi Trebuie remarcat din nou că copiii cu JCA Capitolul Tabelul Dozele zilnice, momentul efectului așteptat și cele mai tipice reacții adverse ale medicamentelor utilizate în JCA Medicament Doza mg/kg Efecte Reacţii adverse initial FULL Aspirina - - zile saptamani Pentru toate AINS: afectarea membranei mucoase a stomacului si intestinelor; sângerare crescută; leziuni ale ficatului și rinichilor; bronhospasm (astm bronșic) Brufen - » m Diclofenac - m » Metindol - » » Naproxen - » » Topmetin - » » Piroxicam , - , I Butadion - » » Delagil (Plaquenil) - , - luni luni Anorexie, gastralgie, depigmentare a parului, alopecie, ameteli, retinopatie, psihoza NB! nu mai mult de ani Ciclosfosfamidă (Endoxan) - - săptămâni , - luni Pentru întregul grup: afectarea măduvei osoase, gonadelor, mucoaselor bucale, intestinelor, vezicii urinare (cistita hemoragică ciclofosfamidă) Clorbutină (Leukeran) , - , - săptămâni - luni Azatioprina - D-penicilamină - * - luni - luni Erupții cutanate, greață, vărsături, semne de hipovitaminoză B, proteinurie, citopenie Săptămâna de terapie Greutate corporală - - - - - kg mg mg mg mg mg Săruri de aur Săptămânal" mg mg mg mg mg - luni - luni Erupții cutanate cu mâncărime, proteinurie; rar trombocitopenie, anemie și neutropenie Greutatea corporală kg kg kg kg > kg • Zilnic timp de luni, crescând treptat doza până la una eficientă (nu mai mult de mg la adulți) Durata totală a terapiei este de până la ani sau mai mult ** Săptămânal timp de luni, apoi reduceți doza la fiecare săptămâni Durata totală a terapiei este de până la ani sau mai mult au sensibilitate individuală la medicamentele de mai sus și, prin urmare, în fiecare caz, selecția medicamentului se efectuează individual Inițial, toate medicamentele antiinflamatoare sunt prescrise uniform pe parcursul zilei - de ori În unele cazuri, concentrându-se în principal pe severitatea sindromului durerii, ritmul zilnic de a lua le Bolile copilăriei Volumul carstul poate fi schimbat De exemplu, dacă există cea mai mare durere sau rigiditate dimineața, se poate recomanda ca cea mai mare parte a dozei zilnice să fie administrată seara și dimineața devreme În prezența unei activități ridicate (prost adaptabile la această terapie), modificări exsudative ale articulațiilor și, în special, cu manifestări generale pronunțate ale procesului patologic (febră, stare generală afectată), agenții care îmbunătățesc microcirculația pot fi conectați la terapia AINS: nikospan în doză de - mg/kg; curantil - - mg / kg pe zi; heparină în doză de - unități/kg per injecție (doza este considerată adecvată când durata coagularii Lee-White este prelungită la - minute) cu o frecvență de ori pe zi cu administrare subcutanată și - ori cu injecție intramusculară, precum și alte mijloace Forme articulare cu afectare oculară și leziuni izolate oculare reumatoide Medicamentele antiinflamatoare pot fi utilizate local; în caz de uveită persistentă, glucocorticoizii sunt prescriși prin injectare sub conjunctivă, conform prescripției unui oftalmolog În prezența sindromului articular - terapie generală cu AINS în combinație cu agenți care îmbunătățesc microcirculația Medicamentul de alegere pentru toate formele de afectare reumatoidă a ochiului este metindolul Monitorizarea eficacității terapiei se efectuează numai pe baza sindromului ocular, cu o evaluare obligatorie a stării camerelor anterioare ale ochiului folosind o lampă cu fantă Lipsa efectului terapiei în curs de o lună sau progresia sindromului ocular este o indicație pentru numirea terapiei citostatice (titrurile mari de anticorpi antinucleari pot fi considerate o indicație suplimentară) Dintre citostatice, cea mai bună este ciclofosfamida ( - mg/kg pe zi) pe cale orală, intramusculară sau intravenoasă; clorbutină - , - , mg / kg pe zi Doza săptămânală poate fi administrată în prize (luni și joi) Forme poliartritice ale JCA, curs acut și subacut Inițial, terapia antiinflamatoare se desfășoară conform principiilor expuse în raport cu mono- și oligoartrita (selecție individuală) În cazuri excepționale, dacă este imposibil să eliminați sindromul durerii și activitatea generală a procesului patologic prin metodele de mai sus, se utilizează un curs scurt de terapie hormonală La prescrierea glucocorticoizilor, trebuie luate în considerare următoarele prevederi: tratamentul trebuie început cu doze suficient de mari ( - mg/kg pe zi), dar, dacă este posibil, într-o cură scurtă (până la , - luni) Se acordă preferință regimurilor de terapie intermitente (o singură doză din întreaga doză zilnică la două zile) La copiii care au urmat anterior terapie de întreținere hormonală pentru o lungă perioadă de timp, nu este nevoie să se străduiască pentru eliminarea completă a corticosteroizilor într-un cadru spitalicesc Cu ineficacitatea tratamentului anterior timp de - luni, dependență ridicată de hormoni, numirea terapiei imunomodulatoare (medicamente citostatice, auranofină, D-penicilamină) este indicată pe baza rezultatelor Capitolul examen imunologic Cu exacerbări repetate, problema terapiei imunomodulatoare trebuie rezolvată în prima lună de terapie nereușită cu alte mijloace Forme poliartritice cu evoluţie cronică primară Prin natura cursului lor, aceste forme sunt similare cu RA adult În prezența durerii și a rigidității matinale, AINS pot fi prescrise în ciuda absenței activității de laborator Terapia hormonală nu este indicată \ Terapia cu medicamente imunomodulatoare poate fi considerată cea mai adecvată: la sindromul durerii moderate se recomandă tratamentul cu medicamente chinoline, în cazurile mai active - D-penicilamină, aura-nofin Confirmarea activității imunologice ridicate și a unei progresii clare a bolii (în principal conform datelor cu raze X) este baza pentru numirea terapiei imunosupresoare Forme articulare-viscerale, inclusiv sindromul Still Deoarece aceste forme de JCA la copii sunt de obicei nefavorabile, terapia lor de la bun început ar trebui să fie suficient de activă Aceste forme în primele zile conduc ca variante poliartritice cu evoluție acută și acută, începând cu AINS și medicamentele vasculare Dacă este imposibil să eliminați activitatea în - săptămâni, se prescrie terapia hormonală (terapia cu puls) În paralel, se efectuează un examen imunologic, în funcție de rezultatele căreia este selectată terapia imunosupresoare, inclusiv cele mai active metode de imunosupresie - ciclofosfamidă - mg/kg pe zi Pentru majoritatea copiilor, această terapie este singura eficientă Subsepsis Wisler-Fanconi Deoarece sunt cunoscute cazuri de recuperare completă a copiilor după una sau mai multe perioade de curs acut, managementul pacienților diferă oarecum de tratamentul formelor articulare-viscerale de JCA În aceste cazuri, este necesar să se încerce eliminarea activității folosind AINS și medicamente hormonale, fără a recurge la metode de imunosupresie Se poate justifica utilizarea unor doze mari de medicamente hormonale (până la - mg/kg) în cure scurte, conform unei scheme intermitente, iar când se atinge , - , mg/kg, doza de medicament trebuie redusă până la anulat complet, încet, timp de - luni Dintre metodele de terapie medicamentoasă, este, de asemenea, necesar să ne oprim asupra posibilității utilizării locale a medicamentelor prin injectare directă în cavitatea articulară Cel mai utilizat este administrarea intraarticulară de glucocorticoizi, mai des hidrocortizonul (medicamentul se administrează: - mg în articulații mari, - mg în articulații medii, mg în cele mici; intervalul depinde de efect, dar nu este recomandat pentru mai puțin de zile) Recent, introducerea preparatelor cu glucocorticoizi Durant a fost considerată mai eficientă, dintre care cel mai bun este kenalog, de la Bolile copilăriei Volumul calcul de - mg pe articulație mare Avantajele medicamentului sunt asociate cu un efect pe termen lung, care permite creșterea intervalului dintre puncții până la - săptămâni O posibilă modificare a administrării locale este utilizarea concomitentă a glucocorticoizilor și a preparatelor de ciclofosfamidă sau aur Aplicarea topică a medicamentelor descrise mai sus este utilizată în general pentru leziunile mono-oligoartritice Un loc excepțional de important în tratamentul JXA și RA aparține metodelor de reabilitare fizică Este bine cunoscut faptul că lipsa mișcărilor active la nivelul articulațiilor și, mai ales, a imobilizării, duc foarte repede la tulburări funcționale ale acestora, care sunt extrem de greu de eliminat în viitor Exercițiile de kinetoterapie și masajul trebuie utilizate încă din prima zi de ședere a pacientului într-o instituție medicală, în ciuda sindromului dureros Întrebarea se află doar în domeniul de aplicare al acestor proceduri În cazul contracturilor dureroase severe, imobilizarea intermitentă poate fi recomandată folosind atele de ghips sau atele de plastic folosite numai în orele de odihnă ale pacientului sau noaptea Pe măsură ce inflamația locală scade, reacția dureroasă și contractura scad, se face o nouă atela (atelă) la fiecare - săptămâni la un unghi și mai mare de extensie nedureroasă Pe măsură ce procesul încetează și activitatea motorie a pacientului se extinde, exercițiile de fizioterapie sunt efectuate cu sarcină și rezistență O parte integrantă a tratamentului și reabilitării complexe a pacienților este utilizarea procedurilor de fizioterapie Volumul acestor metode de tratament depinde în mare măsură de capacitățile instituției medicale și de angajamentul specialiștilor medicali față de anumite metode de expunere Probabil, două direcții în tratamentul JXA și RA pot fi considerate cele mai corecte Primul dintre ele este asociat cu o scădere a răspunsului inflamator și se referă în principal la faza exudativă acută a leziunilor sistemului musculo-scheletic, al doilea este asociat cu efectul antiproliferativ de rezolvare al metodelor fizioterapeutice În faza activă a leziunilor articulare se pot recomanda proceduri precum câmpul electric UHF, iradierea ultravioletă în doze eritematoase Fenoforeza cu hidrocortizon, analgina s-a dovedit bine Recent, utilizarea dimetilsulfoxidului (dimexid) a devenit larg răspândită atât în mod independent, sub formă de aplicare a unei soluții %, cât și în combinație cu analgină sau hidrocortizon Pentru terapia absorbabilă (în principal pentru cursul subacut) se pot recomanda: proceduri termice (căldură uscată, parafină etc ), terapia cu ultrasunete, fonoforeza cu medicamente care îmbunătățesc microcirculația (heparină, acid nicotinic etc ), aplicarea dimexidei - una sau în combinație cu heparină Tactica de a gestiona pacientul în ambulatoriu este extrem de responsabilă Unul dintre principiile de bază pentru managementul corect al JCA este utilizarea constantă, pe termen lung (luni și ani) a Capitolul Regimuri de tratament selectate Selecția terapiei (preparate și doze) poate fi considerată optimă într-un spital specializat, centre, în care se determină și modificarea ulterioară a tacticii de tratament În condițiile policlinice, managementul pacienților care primesc terapie „de bază”, cu adaos de boli intercurente, este deosebit de dificil În toate astfel de cazuri, este prescrisă terapia cu antibiotice și este mai bine să utilizați antibiotice cu spectru larg - peniciline semisintetice etc În afara bolilor intercurente, terapie cu antibiotice constantă, inclusiv profilaxia cu bicilină, chiar și atunci când se primesc medicamente hormonale și/sau citostatice , pacienții nu au nevoie Atunci când se utilizează AINS ca terapie „de bază”, doza acestora este crescută de , ori, iar revenirea la original se efectuează la - zile după normalizarea temperaturii corpului Dacă medicamentele imunoreglatoare sunt utilizate ca terapie „de bază”, acestea sunt anulate din prima zi a debutului unei boli intercurente Imediat după normalizarea temperaturii corpului, terapia AINS este prescrisă în doză completă După - zile de la normalizarea temperaturii corpului, ei revin la medicamentele imunoreglatoare, reducând în același timp doza de AINS la jumătate În absența semnelor de exacerbare a bolii de bază, AINS sunt anulate după - zile (durata totală a tratamentului cu AINS, prin urmare, este de - săptămâni) Terapia hormonală, dacă copilul o primește, se efectuează în aceeași doză, cu toate acestea, în prezența dependenței de hormoni, este necesară creșterea dozei de , - ori, revenirea la nivelurile inițiale se efectuează după normalizarea organismului temperatura pe fondul AINS în - zile Cu boli intercurente severe, pacientul este internat chiar și fără semne de exacerbare a procesului de bază sclerodermie Sclerodermia este a doua cea mai frecventă dintre bolile difuze ale țesutului conjunctiv la copii Baza bolii este înfrângerea țesutului conjunctiv cu o predominanță a fibrozei și a patologiei vasculare de tipul unui fel de endarterită obliterantă Fetele se îmbolnăvesc mai des Cu formele focale, raportul dintre fete și băieți este de , : , cu forme sistemice - : Etiologie și patogeneză Etiologia bolii este necunoscută În patogeneză se discută două mecanisme posibile - imun și vascular În primul caz, formarea de anticorpi la colagen determină un proces autoimun ciclic similar altor boli difuze ale țesutului conjunctiv În ipoteza vasculară a patogenezei, rolul principal este dat celulelor endoteliale alterate Bolile copilăriei Volumul Nu se poate exclude ca ambele mecanisme să apară în această boală i Clasificare Cea mai frecventă este împărțirea sclerodermiei în: ) sistem; ) focală Acesta din urmă, la rândul său, este împărțit în: a) placa b) liniară Clinica Sclerodermie focală Sub forma plăcii, se observă în stadii incipiente plăci eritematoase roz-gălbui, care evoluează în leziuni focale dure, ceroase sau galben-alb (fildeș), uneori cu margine violetă Localizarea acestor focare poate fi cea mai diversă, dar mai des sunt localizate pe membre și pe trunchi În faza inițială a sclerodermiei liniare, natura modificărilor pielii este similară, dar apare rapid o configurație liniară, care arată ca o bandă largă, adesea situată de-a lungul mănunchiului neurovascular al oricăruia dintre membre O formă locală specială de sclerodermie este localizată pe frunte și pe scalp și se numește „lovitură de sabie” Sclerodermia liniară nu se limitează la leziunile cutanate Toate țesuturile subiacente (fibre, mușchi, fascie și chiar oase) sunt implicate în procesul patologic, ceea ce duce la deformări mari Înfrângerea feței și a capului poate fi însoțită de uveită și crize epileptice (Fig ) Pe lângă leziunile cutanate, artrita poate fi observată cu rigiditate matinală, limitarea mișcării, dar fără modificări inflamatorii pronunțate, manifestările cutanate ale sclerodermiei liniare pot apărea mai târziu Unii pacienți cu forme focale au sindromul Raynaud La % dintre pacienții cu forme focale de sclerodermie, semnele radiologice ale tulburărilor de motilitate esofagiană pot fi detectate în absența semnelor clinice Aceste modificări nu sunt persistente (nu sunt detectate în timpul unei a doua examinări) și nu pot indica prezența sclerodermiei sistemice Sclerodermia sistemică este extrem de rară la copii Manifestarea inițială este aproape întotdeauna sindromul Raynaud, care poate dura luni sau chiar ani Pot exista și alte manifestări: Capitolul Orez Hemiatrofia facială în sclerodermia liniară - senzație de amorțeală, parastezie la nivelul membrelor, feței, trunchiului, mai ales după hipotermie; - rigiditate la maini, contractura degetelor, senzatie de disconfort la nivelul articulatiilor; - „febră nerezonabilă”, inițial subfebrilă; - pierdere în greutate „nerezonabilă” Diagnosticul se stabilește atunci când apare îngroșarea difuză a pielii degetelor de la mâini și de la picioare, iar aceste modificări devin proximale articulațiilor metocarpo-, metotarsofalangiene Acest semn este practic patognomonic pentru a face distincția între formele sistemice și cele locale de sclerodermie Treptat, se dezvoltă o leziune difuză a tuturor tegumentelor cutanate, care poate fi însoțită de apariția telangiectaziei și calcificări subcutanate, în special la nivelul degetelor și articulațiilor cotului În cazuri tipice, pielea feței și a mâinilor este afectată mai întâi, apoi gâtul, pieptul, abdomenul și picioarele Culoarea pielii poate varia de la pal (alabastru) la maro, bronz În toate formele, modificările pigmentare alternează adesea cu zone de hipo și hiperpigmentare („sare și piper”) De regulă, în procesul patologic sunt implicate și organele interne - esofagul cu dezvoltarea esofagitei, fibroza țesutului pulmonar, afectarea inimii sub formă de pericardită și miocardită, afectarea rinichilor cu dezvoltarea hipertensiunii maligne Aproape toate formele de sclerodermie apar cu activitate de laborator redusă Bolile copilăriei Volumul Diagnostic și diagnostic diferenţial I În prezența modificărilor tipice ale pielii, diagnosticul nu este dificil În ceea ce privește diagnosticul diferențial, următoarele boli (afecțiuni) seamănă cu sclerodermia - sclerodermia (sindromul China-Dol, sindromul Buschke) Dezvoltarea concomitentă a edemului indurativ al gâtului, brâului scapular, feței, rar al trunchiului, chiar mai rar al extremităților proximale și niciodată ale extremităților distale, regresia fără atrofie cutanată ajută la stabilirea diagnosticului corect Fasciita eozinofilă cu modificări ale pielii care nu se pot distinge de sclerodermia focală, debutul rapid al fasciitei difuze cu lipirea pielii edematoase cu structurile subiacente se distinge prin eozinofilie ridicată în sânge și în biopsia pielii și a țesutului subcutanat, hipergamaglobulinemie și VSH ridicat Tratament Datorită faptului că formele focale de sclerodermie se transformă foarte rar în cele sistemice și nu se răspândesc în mai mult de jumătate din cazuri, terapia principală se limitează la utilizarea locală a agenților care îmbunătățesc microcirculația Poate fi indicată utilizarea unguentului cu heparină, dimexidă sau dimexidă cu adaos de heparină În prezența sindromului Raynaud și cu zone mari de afectare, se pot recomanda agenți antiplachetari - aspirina în doze de - mg/kg greutate corporală pe zi, clopoțeii, medicamente care conțin acid nicotinic, blocante ale canalelor de calciu (nifedipină) Odată cu progresia procesului cutanat, se pot utiliza glucocorticoizi în doză moderată ( , mg per kg greutate corporală pe zi), este posibil să se utilizeze D-penicilamină (doze vezi mai sus în secțiunea Juha) În sclerodermia sistemică, se arată utilizarea glucocorticoizilor ( , - mg / kg greutate corporală pe zi), D-penicilamină, recent au fost raportate un efect bun al metotrexatului lupus eritematos sistemic Această boală afectează aproape exclusiv fetele Lupusul eritematos sistemic poate fi observat în toate perioadele de vârstă, dar cel mai afectat este perioada prepuberală și cea pubertală Clinica Boala, de regulă, începe acut cu o creștere a temperaturii corpului, o încălcare a stării generale O leziune polisistemică poate fi considerată caracteristică acestei boli Modificările pielii se manifestă într-o varietate de erupții cutanate alergice; curse tipice Capitolul Poziția erupției cutanate pe față sub formă de fluture este destul de rară la copii Poate exista poliartrita, in natura se apropie de {eumatic Dintre organele interne, rinichii sunt cel mai adesea implicați în procesul patologic sub formă de nefrită persistentă cu albuminurie și hematurie Se observă adesea afectarea inimii, toate cele trei membrane pot fi afectate - endocard, miocard și pericard Mai des, pericardul este afectat de tipul de efuziune sau pericardita fibrinoidă Cea mai caracteristică leziune a plămânilor este pleurezia seroasă Lupusul eritematos sistemic este întotdeauna însoțit de activitate mare de laborator - VSH crescut, disproteinemie, proteină C reactivă ridicată etc Se observă adesea anemie, leucopenie și trombocitopenie Chiar și în stadiile incipiente ale bolii, aproximativ jumătate dintre copii au celule LE în sânge și aproape toți pacienții au factor antinuclear Diagnostic si diagnostic diferential Diagnosticul lupusului eritematos sistemic se bazează pe natura multisistemică a leziunii (o combinație de afectare a articulațiilor și rinichilor poate fi considerată deosebit de caracteristică); activitate de laborator ridicată, prost tratabilă, detectarea celulelor LE și a factorului antinuclear în sânge, deși acestea, deși rar, pot fi detectate și în bolile difuze ale țesutului conjunctiv Cu o imagine detaliată a bolii, este necesar să se efectueze un diagnostic diferențial cu reumatism, subsepsis Wissler-Fanconi și periarterita nodoasă Leziunile combinate ale articulațiilor, pielii și inimii la debutul bolii pot semăna cu tabloul clinic al reumatismului Persistența simptomelor, activitatea de laborator greu de tratat, atașarea unei leziuni și a altor organe interne permit stabilirea unui diagnostic corect Înfrângerea organelor interne în subsepsisul Wissler-Fanconi nu are, de obicei, un caracter atât de persistent ca în lupusul eritematos sistemic și este mai susceptibilă de terapie Periarterita nodoasă se caracterizează printr-o leziune mai persistentă a pielii, tractului gastrointestinal, poliartrita este rar observată, iar diagnosticul topic este adesea posibil numai cu observare pe termen lung Trebuie amintit că o serie de medicamente - anticonvulsivante (fenobarbital, mezaktoin etc ), antibacteriene (sulfonamide, izoniazidă, tetraciclină degradată), contraceptive orale, antidepresive (fenoptiazide), propiltiouracil, antihipertensive (hidralazină, hapidină etc ), penicilamină - poate provoca un sindrom asemănător LES Modificările patologice dispar rapid atunci când medicamentul provocator este întrerupt Pentru diagnosticarea lupusului eritematos sistemic la copii în practica clinică pot fi utile criteriile elaborate de Asociația Americană de Reumatologie pentru adulți (Tabelul ) Bolile copilăriei Volumul Criterii de diagnosticare a LES (Societatea Americană de Reumatologie, ) Tabelul Nr Criterii de Manifestare Exantem peste osul zigomatic „golura molară” Exantem dens, plat sau convex, cu excepția pliurilor nazolabiale Modificări discoide ale pielii Modificări în relief, eritematoase, neregulate cu scuame de keratinoide și formare de foliculi (cicatrici atrofice în leziunile vindecate) Fotosensibilitate Exantem ca urmare a insolației excesive (date din anamneză sau observație de către un medic) Ulcerație în cavitatea bucală Ulcere, de obicei nedureroase, în gură și nazofaringe Artrita Artrita non-erozivă a cel puțin două articulații cu durere, umflare și efuziune Serozită Modificări la nivelul rinichilor a) Proteinurie persistentă (peste , g/zi) sau b) Gipsuri granulare (eritrocite, hemoglobină, epiteliu tubular) Tulburări neurologice a) Convulsii (fără alt motiv) sau b) Psihoze (fără alt motiv) Date hematologice a) Anemie hemolitică cu reticulocite sau b) Leucopenie (până la x /l, date de la cel puțin două teste) sau c) Limfopenie (până la , x /l în aceeași stare) sau d) Trombocitopenie (până la la x /l l fără alt motiv) Date imunologice a) celule LE sau b) anticorpi anti-ADN (titru crescut la ADN-ul nativ) sau c) anticorpi Sm sau d) reacție Wasserman fals pozitivă, cel puțin după luni Detectarea anticorpilor antinucleari (ANA) Titrul ridicat de ANA (imunofluorescență sau alte metode) fără a lua medicamente care cauzează LES Tratament Având în vedere severitatea bolii și prognosticul adesea nefavorabil, tratamentul ar trebui să fie foarte activ Numai la începutul bolii, cu o absență semnificativă a afectarii organelor interne, medicamentele antiinflamatoare non-hormonale pot fi utilizate în terapie (vezi JXA) Cu toate acestea, experiența clinică arată că numirea lor nu este foarte eficientă Cu o imagine clinică detaliată, glucocorticoizii sunt medicamentele de elecție Ele sunt prescrise la o rată de cel puțin - mg / kg de greutate corporală pe zi, în mod uniform pe tot parcursul zilei Odată cu scăderea activității, a nivelului de anticorpi antinucleari și a dinamicii pozitive din organele interne afectate, doza este redusă, alegând-o individual (la pacienții cu LES, nu trebuie să se teamă de manifestările sindromului Cushing) Când se obține remisiunea, puteți trece la un regim de terapie intermitentă, care se continuă o perioadă lungă de timp (luni, ani) Lipsa efectului de la utilizarea glucocorticoizilor timp de , - luni este o indicație Capitolul pentru utilizarea terapiei hormonale citostatice Conform observațiilor noastre, cel mai bun dintre medicamentele citostatice este ciclofosfamida ( - mg/kg greutate corporală pe zi) Cu evoluția cea mai acută și crizele lupice, terapia hormonal-citostatică este indicată de la bun început Se poate folosi și terapia cu puls (administrare simultană a până la g metipred, uneori împreună cu ciclofosfamidă - - mg/kg greutate corporală) În aceste cazuri, se poate folosi și plasmafereza DERMATOMIOZITA Dermatomiozita se caracterizează prin inflamația nepurulentă a mușchilor striați și prezența erupțiilor cutanate tipice Fetele se îmbolnăvesc mai des, raportul dintre fete și băieți este de , : Clinica Cu cel mai frecvent curs subacut, cea mai caracteristică este apariția modificărilor tipice ale pielii pentru această boală - colorarea violetă a pleoapelor superioare (pleoape heliotrope), eritem periorbital și umflarea pleoapelor și a regiunii supraorbitale, erupții cutanate peste interfalangian, cot și articulațiile genunchiului (simptomul Gottron), telangiectaziile verticale ale unghiilor, erupțiile cutanate generalizate sunt mai puțin frecvente, uneori cele mai pronunțate pe piept Această formă de debut se caracterizează prin artralgie Treptat se dezvoltă, simetric, leziuni predominant ale mușchilor proximali Părinții acordă atenție căderilor frecvente și instabilității copilului, incapacității de a face un pas mare, dificultății de a urca scările, incapacitatea de a se ridica în mod independent dintr-o stare ghemuită, precum și dintr-o poziție orizontală pe spate într-o poziție șezând cu miopat tehnici Copiii sunt adesea iritabili Debutul acut este însoțit de febră mare, prostrație Slăbiciunea musculară exprimată, indurarea mușchilor, morbiditatea lor este caracteristică Uneori procesul patologic se limitează doar la țesutul muscular (polimiozită), dar mai des apar și modificările cutanate tipice dermatomiozitei Cea mai formidabilă complicație a variantei acute a debutului este afectarea mușchilor palatului și mușchilor respiratori cu apariția incapacității de a înghiți și o scădere bruscă a volumului excursiilor toracice Cu toate variantele de debut, atrofia mușchilor afectați și calcificarea acestora sunt posibile în viitor (Fig ) Într-un curs acut, se notează semne de activitate de laborator - o creștere a VSH, leucocitoză etc , în cazurile subacute, acestea pot fi absente Datorită leziunilor musculare, enzimele precum creatinfosfokinaza și transaminaza cresc în sânge În urină, o modificare este considerată caracteristică Bolile copilăriei Volumul Orez Calcificări în dermatomiozită raportul dintre concentrația de creatină și suma concentrațiilor de creatină și creatinine, depășind % Un studiu electromiografic dezvăluie semne de miozită Diagnostic si diagnostic diferential Când faceți un diagnostic, puteți utiliza următoarele criterii: Criterii de diagnosticare a dermatomiozitei Slăbiciune musculară proximală simetrică Creșterea nivelului de enzime musculare din serul sanguin Constatări electromiografice tipice miozitei Erupție cutanată cu dermatomiozită clasică Constatări tipice dermatomiozitei în biopsiile musculare (biopsia musculară se efectuează numai în absența a , sau semne) Diagnosticul necesită prezența criteriului principal - o erupție cutanată caracteristică în combinație cu oricare dintre celelalte criterii În diagnosticul diferenţial, miozita virală tranzitorie este cel mai des întâlnită Absența modificărilor tipice ale pielii, semnele unei boli virale acute și un curs benign fac posibilă stabilirea unui diagnostic corect Mai rar, apar dificultăți atunci când se distinge dermatomiozita de boli precum miastenia gravis, distrofia musculară, trichineloza etc Utilizare mai sus Capitolul dintre criteriile de mai sus ne permit să efectuăm diagnostic diferenţial în mod fiabil Tratament Medicamentul de alegere pentru dermatomiozită este prednisolonul, este prescris în doză de - mg/kg pe zi Controlul eficacității sale este nivelul enzimelor musculare și o scădere a manifestărilor clinice Într-un curs acut, în special cu afectarea mușchilor palatului și a mușchilor respiratori, doza sa poate fi crescută la - mg / kg pe zi și se utilizează chiar și terapia cu puls La primirea efectului, doza este redusă la o doză de întreținere, care este selectată individual Absența unui efect în - săptămâni sau o doză de întreținere mai mare de , mg/kg pe zi servesc ca indicație pentru numirea terapiei citostatice; ciclofosfamida și metotrexatul pot fi recomandate din medicamente Pentru a preveni contracturile și atrofia, exercițiile de fizioterapie sunt prescrise de la bun început sub formă de mișcări pasive, apoi active Dacă mușchii gurii sunt afectați, mâncarea trebuie să fie lichidă și piure; în cazuri rare, este indicată hrănirea printr-o sondă Dacă volumul mișcărilor respiratorii este limitat, se poate folosi ventilația artificială a plămânilor BOALA MIXTA ȚESUT CONECTIV (SBST) Relativ recent, SBST a fost evidențiat ca o formă nosologică independentă Continuă cu semne de lupus eritematos sistemic, artrită reumatoidă, dermatomiozită și sclerodermie în diferite combinații O caracteristică distinctivă este titrul ridicat al anticorpilor la ribonucleoproteină și prezența anticorpilor antinucleari Diagnostic si diagnostic diferential Pentru a pune un diagnostic, puteți utiliza criteriile de diagnostic propuse în de Kasukawa și colab : Criterii de diagnostic pentru SBST I Simptome generale: Fenomenul lui Raynaud Umflarea degetelor sau a mâinilor II Anticorpi la nRNP III Manifestări mixte: Bolile copilăriei Volumul a) asemănător SLE- - poliartrita; - limfadenopatie; - eritem pe fata; - pericardită sau pleurezie; - leucopenie sau trombocitopenie b) SDS-like £- - sclerodactilie; - fibroză pulmonară, modificări restrictive ale plămânilor sau capacitate de difuzie redusă; Hipomobilitatea sau dilatarea esofagului c) DM-like: - slabiciune musculara; - nivel crescut al enzimelor musculare din ser (CPK); - EMG miogen Pentru diagnostic este necesar: prezența unuia dintre cele două simptome generale, prezența anticorpilor la nRNP (ribonucleoproteină nucleară), unul sau mai multe semne pozitive dintre manifestările clinice (sau a, b și c) Tratament Tactica terapeutică în SBTS nu diferă de managementul pacienților cu lupus eritematos sistemic VASCULITA SISTEMICA Caracteristică pentru întregul grup este înfrângerea vaselor de diferite calibre: artere mari (boala Takayasu etc ), medii (periarterita nodulară, boala Kawasaki etc ), artere mici (boala Schonlein-Genoch etc ) În legătură cu leziunea sistemică a patului vascular, tabloul clinic se caracterizează printr-un polimorfism excepțional Periarterita nodulară Clinica Debutul bolii este de obicei acut Febra este greșită La copii se disting două forme - cutanată și sistemică Tipic pentru prima formă este o leziune a pielii sub forma unei varietăți mari de erupții cutanate, adesea de natură hemoragică, ulterior necroza, atrofia și chiar gangrena pot apărea la locul leziunilor În forma sistemică, împreună cu erupții cutanate, se observă durere în abdomen și membre Leziunile organelor interne se unesc rapid Caracteristic este afectarea rinichilor sub forma unei forme hematurice de nefrită cu hipertensiune arterială persistentă, implicare în pato- Capitolul proces logic al inimii (miocardită), tractului gastrointestinal (leziuni ulcerative cu posibilă sângerare intestinală) Boala este întotdeauna însoțită de activitate mare de laborator Diagnostic diferentiat Diagnosticul diferențial se realizează cu vasculitele sistemice secundare (infecțioase, cu neoplasme maligne, hipocomplementemie etc ), precum și cu vasculitele cu alte boli reumatice, în special cu lupusul eritematos sistemic În diagnosticul diferențial, poate ajuta faptul că periarterita nodulară afectează preponderent băieții Tratament Corticosteroizii în doze mari ( - mg/kg pe zi) sunt medicamentul de elecție Când se atașează leziuni la organele interne, utilizarea combinată a corticosteroizilor și ciclofosfamidei, precum și plasmafereza, poate fi indicată deja în stadiile incipiente Capitolul BOLI DE RINCHI ȘI URINAR Potrivit diverselor anchete populaționale, incidența bolilor renale și ale căilor urinare în rândul copiilor din țara noastră este în medie de la , cu fluctuații în diferite regiuni de - la de populație infantilă În Sankt Petersburg, prevalența bolilor sistemului urinar (BOMS) în a fost de , la de copii [Papayan AV et al , ] Conform datelor acestor autori, bolile infecțioase și inflamatorii domină în rândul BOMS din Sankt Petersburg, în valoare de , % în (pielonefrita acută - , %, pielonefrita cronică - , %, infecții ale tractului urinar - , %, cistita - % ) Următoarele în ceea ce privește prevalența sunt nefropatia metabolică - , % din total, pacienții nefrologici, anomalii congenitale - , %, boli ale organelor genitale masculine și feminine - , %, nefrita interstițială - , %, glomerulonefrita acută - , % , hidronefroza - , %, glomerulonefrita cronică - , % și altele La examinarea a aproximativ de copii cu BOMS într-un spital nefrologic, M S Ignatova a diagnosticat pielonefrită în , % (la , % dintre pacienți a fost pielonefrită secundară), la , % - glomerulonefrită, în , % - nefropatii ereditare și congenitale și alte nefropatii congenitale BOMS Este important de menționat că, dacă în clinică , % dintre copiii cu afecțiuni renale au fost diagnosticați cu BOMS dobândite, atunci la pacienții decedați în secție au fost recunoscuți doar la , % (în timp ce conform datelor autopsiei, , % dintre copiii care au murit din BOMS au fost diagnosticate cu BOMS congenitale iar în , % - ereditare) În același timp, conform datelor ei, la aproximativ / - / copii cu BOMS ereditare și congenitale, patologia a fost depistată întâmplător sau în timpul analizelor de urină de rutină la dispensar Prin urmare, copiii cu risc crescut de dezvoltare a BOMS ar trebui examinați sistematic pentru prezența patologiei renale (teste de urină, teste Addis, uroculturi, examinare cu ultrasunete a BOMS etc ) Grupele de copii cu risc crescut de BOMS includ: copii din familii cu două sau mai multe rude cu patologie renală, hipertensiune arterială, nefropatie maternă în timpul sarcinii; copii cu sau mai multe stigmate de disembriogeneză (mici anomalii de dezvoltare) sau hipertensiune arterială, hipotensiune arterială, dureri abdominale recurente; precum şi copiii care Capitolul Boli ale rinichilor și ale tractului urinar ryh au fost diagnosticate infecții intrauterine, sepsis neonatal, candidoză generalizată, malnutriție de origine necunoscută Împărțirea BOMS în dobândite și ereditare, congenitale într-o anumită măsură este condiționată, deoarece există grupuri de boli: ) anomalii cromozomiale și moștenite monogenice, în care manifestările bolii nu depind de influențe externe (de exemplu, sindromul Alport, diverse tubulopatii, boala polichistică); ) boli moștenite monogenic sau poligenic, a căror detectabilitate depinde de prezența factorilor de mediu adversi (de exemplu, malnutriție în nefropatii dismetabolice cu oxalat și urat); ) boli în etiologia cărora factorii de mediu joacă un rol decisiv (infectii, răcire etc ), dar se realizează numai la persoanele cu predispoziție ereditară (de exemplu, glomerulonefrita); ) boli la originea cărora ereditatea nu joacă niciun rol (răni, otrăviri, arsuri, mușcături de insecte otrăvitoare, șerpi etc ), dar factorii genetici determină caracteristicile patologiei În stadiul actual al cunoașterii noastre, M S Ignatova propune următoarea grupare a BOMS (Tabelul ) Atragem atenția asupra naturii terapiei pentru nefropatiile ereditare și congenitale: terapie simptomatică, de susținere, vitaminică, antioxidantă și de stabilizare a membranei, adică terapie „cu economisire a funcției renale” Dietoterapia, medicina pe bază de plante, kinetoterapie, balneoterapia sunt tratamentul de bază al acestor pacienți Polifarmacia, farmacoterapia agresivă în ele nu face decât să înrăutățească starea funcțiilor renale, ducând la IRC Este foarte important să se identifice prezența și natura nefropatiei de reflux la astfel de copii și să se aleagă tactica tratamentului acesteia împreună cu un nefrolog, urolog Acest lucru necesită uneori îngrijire chirurgicală în mai multe etape Desigur, la copiii cu nefropatii ereditare se pot dezvolta și cele dobândite (streptococice, infecții ale tractului urinar), iar atunci este importantă terapia oportună și direcționată O mare parte din patogeneza bolilor renale este încă neclară, în special, criteriile de distincție între bolile dobândite acute și cronice Criterii general acceptate pentru a distinge bolile acute și cronice dobândite ale altor organe și sisteme (cele acute durează în medie câteva săptămâni cu efecte reziduale care durează până la luni sau mai mult, iar cele cronice durează mai mult de - luni, perioada lor activă durează mai mult de - săptămâni) nu sunt potrivite pentru nefropatie, deoarece un număr dintre ele, recidivante timp de câteva luni și chiar an, în cele din urmă se termină de obicei cu o recuperare completă: de exemplu, nefropatia IgA (boala Berger), sindromul nefrotic idiopatic ( nefroza lipoida) Pe de altă parte, Bolile copilăriei Volumul Tabelul Circuit integrat și principii de terapie pentru nefropatie din poziția verigii patogenetice principale (M S Ignatova) Principalul factor etiologic și (sau) patogenetic Principalele grupuri nosologice Principiul conducător al terapiei Ereditar: anomalii cromozomiale defecte OMS în trisomia D și , sindromul Turner, sindromul c Terapia simptomatică Mutații genetice, nefrită ereditară monogenă, boală polichistică, diverse tubulopatii, nefronoftizare Fanconi, angiokeratom Fabry Terapie simptomatică, corectarea defectului enzimatic, transplant renal Nefropatie dismetabolică poligenică (multifactorială), inclusiv nefrită interstițială, urolitiază Corecția dietetică, corectarea tulburărilor metabolice (stabilizatori de membrană, vitamine, antioxidanți) Embriofetopatii IE-EA congenitale, teratogene Anomalii anatomice ale OMS, displazie renală Corecție chirurgicală, inclusiv terapie fetală, care economisește funcția, stabilizatori de membrană Dobândit: pielonefrită inflamatorie microbiană, infecție a tractului urinar Terapie antibacteriană, tratament dependent de prezența leziunilor MMS subiacente Nefrita tubulointerstițială toxic-alergică Eliminarea factorului etiologic, terapia nefropatiei dismetabolice Atopic Sindrom nefrotic atopic, alergoză OMS Eliminarea alergenilor, hiposensibilizare specifică, glucocorticoizi Glomerulonefrită infecțio-alergică, nefrită cu vasculită sistemică, sindrom hemolitic uremic Eliminarea și suprimarea formării complexelor imune, îmbunătățirea microcirculației, glucocorticoizi, imunodepresori, agenți antiagregante plachetare, anticoagulante, plasmafereză, hemodiasorbție, uneori hemodia, antibiotice Disfuncție neurogenă a vezicii urinare Reglarea funcției vezicii urinare (neurostimulatoare sau neurodepresive diferențiate, stimulatoare electrice, intervenții chirurgicale) rona, cu glomerulonefrită rapid progresivă (nefrită subacută după vechea terminologie), după o lună sau chiar mai devreme, se poate vorbi de nefrită cronică Criterii mai fiabile pentru diagnosticul și diagnosticul diferențial al diferitelor forme de leziuni glomerulare și, prin urmare, numirea terapiei diferențiate deja în stadiile incipiente ale tratamentului, sunt furnizate de o analiză morfologică a specimenelor de biopsie renală Există următoarele variante morfologice ale modificărilor renale în glomerulonefrita primară și secundară la copii [Valkovich E I , ]: glomerulonefrită mesangioproliferativă, extracapilară (subacută, malignă), nefropatie IgA (boala Berger), nefropatie IgM, Capitolul Tabelul Funcția renală afectată la copii (M S Ignatova, Yu E Veltishchev) Gradul de încălcare Tipul de încălcare predominantă tubular glomerular Glomerulonefrită Pielonefrită, tubulopatie, displazie ПН Modificările în funcții nu determină Schimbările în funcții nu determină mon, Tulburări ale ritmului circadian de filtrare Tulburări ale ritmului circadian al funcțiilor tubulare individuale (osmoreglare, amoniogeneză etc ) PNII Deteriorări compensate (detectate prin teste de stres) și subcompensate de filtrare, concentrare etc Deteriorări compensate și subcompensate ale funcțiilor tubulare individuale PN,e(CRF,) Tulburări decompensate de filtrare și funcții tubulare Tulburări decompensate ale funcțiilor tubulare, filtrare scăzută pnv (cpn) Total cu hemostaza afectată Mai des parțial cu hemostaza afectată ESRD (ESRD) Terminal, total Terminal, total glomeruloscleroza segmentară focală, sindrom nefrotic cu modificări glomerulare minime (nefroză lipoid), nefropatie membranoasă, glomerulonefrită membranoasă proliferativă (mezangiocapilară) de două tipuri Primul tip - cu depozite subendoteliale de complexe imune - „boala depozitelor zimțate”, cu activarea complementului de-a lungul căii clasice, iar al doilea tip - depozitele de IgG nu sunt detectate, iar complementul este activat de-a lungul unei căi alternative prin factori nefritogeni circulanți, lipodistrofie cu pierderea de grăsime a țesutului adipos subcutanat al feței este caracteristică , partea superioară a corpului Cu toate acestea, majoritatea pacienților cu leziuni renale ajung la debutul bolii, de regulă, într-un spital general, unde este imposibil să se biopsieze rinichiul și să-l evalueze corect și, prin urmare, manualul discută principalele forme clinice de boli ale rinichilor și ale sistemului urinar la copii și dă indicații pentru o biopsie a rinichilor, transferul la un spital nefrologic La un pacient cu orice boală de rinichi, este necesar să se verifice gradul de insuficiență renală (Tabelul ) GLOMERULONEFRITA ACUTA POSTSTREPTOCOCICA (OSGN) OSGN este o boală renală infecțioasă-alergică care apare ciclic, cauzată de al -lea tip de reacții imunopatologice (complexe imune), caracterizată într-o evoluție tipică printr-un debut brusc cu hematurie și edem vizibile (aproximativ / din pacienți), hipertensiune arterială (aproximativ jumatate dintre pacienti) si exprimate diferit Bolile copilăriei Volumul insuficiență renală tranzitorie (de obicei grad I-IIa) Într-un an, - la de copii se îmbolnăvesc Băieții se îmbolnăvesc de ori mai des decât fetele (mai des la vârsta preșcolară și primară) La copiii sub ani, OSGN se dezvoltă foarte rar Etiologie De obicei, debutul bolii este precedat de o infecție streptococică sub formă de faringită, amigdalita, scarlatina, leziuni cutanate - impetigo-piodermie cu - săptămâni înainte de debutul bolii S-a constatat că, de regulă, numai tulpinile „nefritogenice” de streptococ b-hemolitic din grupa A, care au antigene M , , , , , , (mult mai rar altele) provoacă OSGN Printre tulpinile de piele piogene ale streptococului A, nefritogenul are de obicei un antigen T Se crede că, dacă un focar de infecție cu streptococ A într-o echipă de copii este cauzat de tulpini nefritogene, atunci - % dintre copiii infectați se îmbolnăvesc de nefrită, cu toate acestea, printre copiii și adulții din jurul copilului (bolnavi cu OSGN), aproximativ % prezintă modificări ale urinei, adică tolerează probabil nefrita torpida (simptomatică scăzută, asimptomatică) Dintre copiii care au avut scarlatina, % dezvoltă OSGN în timpul tratamentului într-un spital și - % dintre copiii tratați acasă Se presupune că răcirea, infecția virală respiratorie la un copil cu amigdalita cronică sau purtarea de streptococ A nefritogen cutanat poate duce la activarea infecției și poate provoca OSGN Patogeneza Mecanismul imunopatologic principal în OSGN este considerat în prezent a fi formarea complexelor imune fie în sânge, fie în rinichi, unde antigenul este de obicei endostreptolizina streptococilor nefritogeni A nivelurile C , C , C ) De asemenea, tipică este creșterea titrului sanguin al anticorpilor la streptolizin-O (O-antistreptolizine), nicotinamid adenin nucleotidaza (anti-NADaaa) sau dezoxiribonucleaza B (anti-DNaaa B) a streptococilor Depozitele dense ale complexelor imune menționate se găsesc sub endoteliul capilarelor glomerulare (cu biopsie și vizualizarea materialului la microscop electronic) Complementul activat de complexele imune, având activitate chemotactică, atrage neutrofilele către leziune Enzimele eliberate din lizozomii polinucleolarilor afectează învelișul endotelial al membranei bazale a glomerulului, ceea ce duce la ruperea acestuia, apariția proteinelor plasmatice, a eritrocitelor și a fragmentelor de membrană în spațiul lui Bowman Complementul activat promovează, de asemenea, activarea factorilor Hageman și agregarea trombocitelor În cele din urmă, în capilarele glomerulilor Capitolul Boli ale rinichilor și ale tractului urinar coagularea sângelui, depunerea de fibrină Polinucleolarii, având activitate fibrinolitică, distrug fibrina, dar cu toate acestea, în OHSN severă, depozitele de fibrină se găsesc în mod natural în vasele rinichilor Biopsia prin puncție a rinichilor la pacienții cu OSGN relevă afectarea a - % din glomeruli: o creștere a dimensiunii, îngustarea lumenului lor din cauza proliferării celulelor mezangiale, o creștere a grosimii matricei mezangiale, o abundență de leucocite neutrofile și un număr mic de limfocite T, îngustarea lumenului capilarelor glomerulare De-a lungul membranelor bazale ale capilarelor glomerulare și în mezangiu se găsesc depozite granulare nodulare, formate din C -complement și imunoglobulină G OSGN se caracterizează printr-o imagine de proliferare endocapilară GN La o treime dintre pacienți se constată o componentă tubulo-interstițială Depozitele menționate sunt depistate în primele - săptămâni, iar apoi frecvența detectării lor scade, iar cu o evoluție lină a bolii după - , luni nu se mai găsesc, deși unele crește numărul de celule mezangiale iar grosimea matricei mezangiale poate persista cativa ani Fără îndoială, tipicitatea regresiei complete după OSGN a tuturor leziunilor morfologice O mare parte din patogenia procesului imunopatologic în OSGN nu rămâne în totalitate clară În primul rând, acesta se referă la rolul streptococilor nefritogene Ce determină ele: tropismul complexelor imune la nivelul rinichilor, deteriorarea de către anticorpii la acestea a unor structuri vasculare sau a altor structuri renale din cauza prezenței antigenelor în microbi care sunt apropiate de cele tisulare? Nu există încă răspunsuri clare la aceste întrebări Tropismul complexelor imune la rinichi în OSGN nu a fost stabilit, autoanticorpii nu joacă un rol semnificativ în patogeneza OSGN, precum și tulburările de hipersensibilitate de tip întârziat În același timp, o scădere a imunității celulare, un dezechilibru în subpopulațiile de celule limfoide T joacă un rol important în probabilitatea transformării OSGN în nefrită cronică La copiii de vârstă școlară mai mare cu OSGN, modificările descrise mai sus ale imunității celulare sunt mai frecvente, pe de altă parte, ele transformă adesea OSGN în nefrită cronică (de ori mai des decât la preșcolari) La copiii cu OSGN, antigenele HLA B , DRw , DRw sunt mult mai frecvente Pe fig este posibilă urmărirea patogenezei leziunii renale în urma fazei imunologice în nefrita difuză, precum și principalele simptome ale acesteia Tabloul clinic OSGN clinic în cazurile tipice se dezvoltă la aproximativ - zile după ce a suferit o durere în gât, scarlatina sau altă boală streptococică acută, răcire și constă din două grupe de simptome - extrarenale și renale De regulă, clinica este dominată de simptome extrarenale: stare de rău, apetit scăzut, letargie, greață; copilul devine palid, are un sindrom edematos moderat (pastoză Bolile copilăriei Volumul Orez Schema patogenezei glomerulonefritei difuze AG Str — antigene de streptococ; AT Str, anticorpi antistreptococici; AG, antigen; AT - anticorpi; T-supresori - T-limfocite-supresori; T-killers - T-limfocite-killers; DTH, hipersensibilitate de tip întârziat; PG - prostaglandine; ADH - hormon antidiuretic; SNC - sistemul nervos central; CCC - sistemul cardiovascular ușoară umflare dimineața, în principal pe față, seara pe picioare, la glezne) Edemul pronunțat la debutul OSGN este rar Uneori există o creștere a temperaturii corpului până la subfebrilă, o creștere moderată a ficatului Majoritatea pacienților se caracterizează prin sindrom de hipertensiune arterială: cefalee, modificări ale sistemului cardiovascular Capitolul noi, constând în tahicardie, suflu sistolic la vârf, greață, uneori vărsături, iar în timpul examinării - în diferite grade de severitate, o creștere a tensiunii arteriale * modificări în vasele fundului de ochi În același timp, la unii pacienți la debutul bolii, se notează bradicardie, zgomote cardiace înfundate Gradul de hipertensiune arterială este de obicei ușor și, mai des, este instabil Paloarea feței, combinată cu umflarea acesteia, umflarea venelor jugulare creează un tip specific de față la unii pacienți - facies nephritica Simptomele renale la debutul OSGN sunt următoarele: oligurie, decolorarea urinei (roșeață) sau hematurie numai la analiza urinei, durere în regiunea lombară (datorită distensiei capsulei renale) sau dureri abdominale nediferențiate, azotemie Pacientul nu are întotdeauna toate complexele de simptome numite și, în plus, în ultimii ani, o imagine detaliată a bolii este mai puțin frecventă decât înainte La copiii de vârstă preșcolară și primară, hipertensiunea arterială este mai puțin frecventă, iar azotemia este mai frecventă decât la școlarii mai mari La ultimul grup de copii, hipertensiunea durează mai mult Uneori, modificările în urină apar mai târziu decât sindromul edematos și hipertensiv Spre deosebire de adulți, copiii cu OSGN sunt mai puțin susceptibili de a prezenta eclampsie, insuficiență cardiacă acută, insuficiență renală acută Patogenia simptomelor și sindroamelor principale la pacienții cu OSGN este următoarea (vezi și Fig ) Sindromul urinar (oligurie, proteinurie, hematurie, cilindrurie) Oliguria (diureza scade cu - % sau mai putin de ml/m pe zi) apare cu glomerulonefrita datorita scaderii masei nefronilor functionali În plus, trombii intravasculari, umflarea endoteliului vascular și a podocitelor, proliferarea pronunțată a endoteliului și a mezangiului duc la o scădere a filtrării în glomeruli funcționali Consecința acestui lucru este o întârziere a fluxului sanguin de lichid (hipervolemie) și un hiperaldosteronism suplimentar, o scădere a natriuriei Un anumit rol în patogeneza oliguriei este jucat și de o creștere a reabsorbției distale inverse a apei, adică dezvoltarea „antidiurezei” datorită secreției crescute de ADH Densitatea relativă a urinei este mare (peste ) Proteinuria este un simptom constant al OSGN La majoritatea pacienților, nivelul de proteine din urină nu depășește g / l, adică excreția zilnică de proteine în urină este mai mică de g Proteinuria severă este observată pentru o perioadă scurtă de timp - de la câteva zile la săptămâni Proteinuria în OSGN este selectivă, adică selectivă, proteinele cu o greutate moleculară mai mică de , în principal albumine, intră în urină Cauza proteinuriei este o creștere a permeabilității filtrului glomerular, tulburările hemodinamice ale glomerulilor și o scădere a reabsorbției proteinelor Hematuria cu OSGN apare în % din cazuri În timpul procesului inflamator în rinichi, permeabilitatea pereților capilarelor glomerulilor crește, integritatea acestora este încălcată Eritrocitele în legătură cu aceasta per diapedesum sau pt Bolile copilăriei Volumul din cauza rupturii vasului (mai rar), acestea patrund in capsulele care invelesc glomerulii, apoi trec prin tubuli si patrund in urina finala Intensitatea hematuriei poate fi diferită În - % din cazuri, există macrohematurie (urină de culoarea ceaiului tare, slops de carne), uneori poate exista microhematurie (eritrocitele sunt vizibile doar cu microscopia sedimentului urinar, iar numărul lor în urina zilnică este de , -) x ) Leucocituria în OSGN se găsește la aproximativ % dintre pacienți, în ciuda uroculturii sterile De regulă, leucocituria nu durează mult - - săptămâni Este cauzată de afectarea interstițiului Tipul de leucociturie este mononuclear, rareori mixt Cilindruria apare deoarece proteina exudatului inflamator în timpul reacției acide a urinei se poate coagula în tubii renali, luându-le forma - așa se formează cilindrii hialini Acestea pot fi suprapuse resturi de eritrocite, nuclee leucocitare, epiteliu descuamat, iar apoi, pe lângă cilindrii hialini, apar granulare (eritrocite, leucocite, epiteliale) Dacă gipsurile hialine pot fi găsite și în urina copiilor sănătoși, atunci prezența gipsurilor eritrocitare este un semn de nefrită, iar gipsurile granulare sunt un indicator al severității leziunilor renale Hipertensiunea arterială (cu o creștere uniformă atât a presiunii maxime cât și minime) la copiii cu OSGN apare în - % din cazuri, variază ca durată și severitate Hipertensiunea arterială apare din cauza creșterii volumului sângelui circulant în perioada acută a nefritei, deoarece valoarea filtrării glomerulare scade și lichidul este reținut în fluxul sanguin Hipertensiunea arterială este, de asemenea, asociată cu retenția de sodiu în organism În stadiile incipiente ale OSGN, se observă suprimarea sistemului renină-angiotensină-aldosteron Cu toate acestea, dacă se dezvoltă vasculita vaselor renale și scade volumul de sânge care intră în glomeruli, atunci cantitatea de renină sintetizată începe să crească Interacționează cu o proteină din sânge (angiotensinogen), ducând la formarea angiotensinei I, iar apoi, sub influența enzimelor plasmatice, apare angiotensina II, care are proprietățile de a crește tensiunea arterială, ambele provocând direct spasme ale mușchilor netezi vasculari, si prin cresterea secretiei de aldosteron de catre glandele suprarenale În geneza hipertensiunii, este importantă activarea sistemului kininei în nefrită, precum și sinteza scăzută a prostaglandinelor depresive (E ) de către rinichi Copiii cu rude hipertensive au șanse de ori mai mari să dezvolte hipertensiune De obicei, hipertensiunea arterială în OSGN este minoră și de scurtă durată, adică nu este asociată cu activarea sistemului renină-angiotezină-aldosteron La copiii cu hipertensiune arterială, la examinarea fundului de ochi se observă o serie de modificări: îngustarea venelor la intersecție, îngroșarea pereților arterelor, îngustarea arterelor, hiperemie și umflarea papilei nervului optic și hemoragii mici Modificările extinse și persistente ale retinei pentru OSGN sunt necaracteristice Edem În patogenia edemului la pacienții cu OSGN, factori sunt importanți: Capitolul Creșterea presiunii hidrodinamice datorită: a) o creștere a volumului sângelui circulant, b) hipertensiune arterială Scăderea tensiunii arteriale coloid-osmotice asociată cu: a) cu faptul că hidremia se dezvoltă concomitent cu hipervolemia, b) cu disproteinemie (o schimbare a raportului dintre albumine din sânge/globuline față de globuline), c) cu diselectrolitemie O creștere a permeabilității capilare, care se explică prin prezența la pacienți a unei creșteri semnificative a activității hialuronidazei din sânge și a „capilaritei difuze” Creșterea reabsorbției apei și scăderea excreției urinare de sodiu (La debutul nefritei acute, excreția zilnică de sodiu în urină este de - ori mai mică decât excreția de sodiu în urină la copiii sănătoși) Creșterea reabsorbției apei în rinichi se datorează sintezei crescute de vasopresină - ADH, al cărei nivel în sângele pacienților cu nefrită acută este ridicat Creșterea reabsorbției de sodiu în tubii renali poate fi explicată doar parțial prin creșterea sintezei de aldosteron ca răspuns la creșterea sintezei de renina de către rinichii pacientului Partea principală a sodiului este reabsorbită în tubii renali proximali, iar mecanismul patogenetic al reabsorbției crescute a sodiului în tubii proximali ai rinichilor la pacienții cu nefrită nu este clar Edemul vizibil apare cu o creștere acută a greutății corporale cu % Edemul cu OSGN crește dimineața Aceasta înseamnă că pacienții cu nefrită trebuie cântăriți în mod regulat De regulă, problema nu ajunge la tulburările diagnosticate clinic ale metabolismului electrolitic la copiii cu OSGN În faza oligurică, există o ieșire a potasiului din celulă, o scădere a excreției de potasiu, magneziu, cloruri în urină, prin urmare, în sângele pacienților sunt observate hiperkaliemie, hipermagnezemie și acidoză hipercloremică În același timp, în faza poliurică a nefritei, pacienții au tendința de hipokaliemie, hipomagnezemie Acidoza crește brusc manifestările hiperkaliemiei Un conținut crescut de zgură de azot (uree etc ) în sânge și o scădere a performanței testelor funcționale renale pentru purificarea prin creatinină sau uree este o consecință a unei încălcări a filtrării glomerulare și, conform E M Tareev, și a funcției a tubilor Letargia, durerile de cap, greața, reflexele tendinoase crescute, insomnia pot fi explicate prin intoxicație, umflături, spasme ale vaselor cerebrale Intoxicația apare din cauza dezvoltării acidozei și a acumulării de produse metabolice toxice în sânge - cum ar fi indolul, skatolul etc De asemenea, trebuie avut în vedere faptul că celulele sistemului nervos central sunt foarte sensibile la modificările apei -compozitia de sare, CBS, deci, simptome din sistemul nervos Bolile copilăriei Volumul noi (mai ales în perioada oligurică) poate apărea din cauza acidozei, încălcări semnificative ale volumului de lichid din organism În special, odată cu apariția rapidă a suprahidratării celulelor, pot apărea anxietate și convulsii Acidoza este o consecință a disfuncției tubulilor Tulburări ale sistemului cardiovascular (la adulți acest lucru se întâmplă în % din cazuri, la copii este diagnosticat clinic doar în - %) În acest caz, dimensiunea inimii poate crește, apar suflu sistolic, zgomote inimii înfundate, bradicardie Modificările sistemului cardiovascular sunt cauzate de retenția de sodiu și apă, acidoză, hipertensiune arterială, iar la unii pacienți - afectarea directă a mușchiului inimii, hiperkaliemie Bradicardia, detectată deja în primele zile ale bolii, se explică prin iritația baroreceptorilor sinusului carotidian cu creșterea tensiunii arteriale În perioada acută, poate exista un ficat mărit și dureros, care este asociat cu pletora venoasă și edem curgere Cursul OSGN poate fi divers Uneori începe violent, dar perioada oligurică durează - zile, apoi cantitatea de urină crește, tensiunea arterială scade, umflarea scade treptat Perioada acută a unei astfel de forme tipice de OSGN durează doar - săptămâni, iar apoi perioada de dezvoltare inversă durează aceeași cantitate Titrul scăzut al complementului C revine la normal după - săptămâni În prezent, se observă adesea un altul - o evoluție oligosimptomatică a bolii, când se poate observa un sindrom urinar izolat sau combinat cu edematos, hipertensiv Starea generală a copiilor nu este perturbată, iar modificările urinei sunt detectate în timpul unei examinări de rutină după o durere în gât, scarlatina În aceste cazuri, diagnosticul de glomerulonefrită acută se stabilește numai după excluderea nefritei interstițiale, o patologie ereditară a rinichilor, adică cu monitorizarea dinamică a pacientului Un astfel de curs lent poate fi prima manifestare a nefritei cronice Complicațiile nefritei sunt: anurie (insuficiență renală acută), eclampsie și insuficiență cardiacă Anurie - diureză mai mică de % din normal (ARN, vezi mai jos) Cu eclampsie (encefalopatie angiospastică, hipertensivă), un copil cu edem dezvoltă o durere de cap chinuitoare în principal în ceafă, greață, uneori vărsături, vedere afectată (ceață în fața ochilor) și tensiunea arterială crește Există contracții tonice ale mușchilor feței, apoi se unesc convulsiile clonice Pupilele se dilată, nu reacționează la lumină, se pierde conștiința Paloarea pielii, observată în bolile renale, este înlocuită de cianoză Respirația devine șuierătoare, intermitentă din cauza contracției convulsive a mușchilor respiratori Un atac de eclampsie poate dura de la la minute și poate fi repetat de până la zece ori pe zi Nivelul de azot rezidual în aceste cazuri Capitolul Boli ale rinichilor și ale tractului urinar da poate fi normal Patogenia acestei complicații este asociată cu apariția spasmelor vaselor cerebrale, edemul acestuia cu creșterea presiunii intracraniene și suprahidratarea intracelulară, hipertensiunea arterială Al treilea tip de complicații ale OSGN - insuficiența cardiovasculară acută - este foarte rar la copii Diagnostic La un pacient cu leziuni renale, este necesar să se efectueze următorul complex de examinări: ) analize de urină ( dată în - zile); ) Testul Zimnitsky ( dată în - zile); ) determinarea zilnică a diurezei și a cantității de lichid băut; ) uroculturi; ) măsurarea zilnică a tensiunii arteriale; ) test clinic de sânge și hematocrit ( dată în - zile); ) determinarea creatininei, ureei, clorurilor, potasiului, sodiului, calciului, fosforului, colesterolului, proteinelor totale și fracțiilor proteice, coagulograme (timp de coagulare a sângelui venos, timp de recalcificare, număr de trombocite, fibrinogen, protrombină, activitate fibrinolitică, este de asemenea de dorit) să studieze produsele de degradare a fibrinei și fibrinogenului, monomerii de fibrină, trombinei și timpul parțial de tromboplastină); ) determinarea titrului complementului și a anticorpilor antistreptococici în serul sanguin (la internare și ulterior conform indicațiilor, dar cel puțin dată pe săptămână); ) examinarea fundului de ochi (la internare și în continuare conform indicațiilor); ' ) ECG (la internare si ulterior dupa indicatii); I) Testul Reberg (la internare și în continuare conform indicațiilor, și este de dorit să se ia din cantitatea zilnică de urină); ) pH, aciditatea titrabilă a urinei, excreția urinară de amoniac; ) examinarea cu ultrasunete a rinichilor; ) în clinicile de specialitate, efectuează, de asemenea, un studiu parțial al funcției tubilor, un studiu al activității în urină și în sânge a transamidazei și muramidazei, microglobulinei P (o creștere persistentă a nivelului lor este un prognostic nefavorabil semn, indicând o tendință de trecere la un curs prelungit și cronic) Indicațiile pentru biopsia renală și diagnosticul diferențial cu alte tipuri de glomerulopatie sunt: date anamnestice (glomerulonefrite și alte boli renale severe în familie, tulburări) Bolile copilăriei Volumul creștere și boală renală preexistentă la un copil, debut timpuriu în viață, fără boală infecțioasă acută anterioară sau coincidență de debut), prezentare clinică atipică și constatări de laborator (fără creștere a antistreptolizin- sau DNa bi; niveluri normale de C -comіlement); oligurie și azotemie care durează mai mult de săptămâni; sindrom nefrotic, combinat cu sindrom nefritic; hipertensiune arterială sau hematurie macroscopică care durează mai mult de săptămâni; nivel scăzut al complementului C în sângele pacientului, care durează mai mult de săptămâni; proteinurie persistentă fără sau în combinație cu hematurie, care durează mai mult de luni și hematurie persistentă după luni de boală) Desigur, indicațiile pentru o biopsie sunt formulate după consultarea unui nefrolog care o efectuează Diagnostic diferentiat În primul rând, este necesar să se excludă bolile sistemice, una dintre manifestările cărora pot fi nefropatia - lupusul eritematos și alte boli reumatice, sindromul hemolitic-uremic, toxicoza capilară, malaria, tuberculoza, bruceloza, infecțiile virale persistente (hepatita B, citomegalie, mononucleoză infecțioasă etc ), micoplasmoză, sifilis congenital, amiloidoză, drepanoză, sarcoidoză și alte boli neoplazice; anomalii metabolice ereditare, diateză hemoragică Dintre nefropatiile primare, este necesar să le excludem, în primul rând, pe cele ereditare, deoarece tacticile de tratament pentru acestea sunt complet diferite (nefrită ereditară, displazie renală și anomalii congenitale de dezvoltare, tubulopatie) Punctul de referință al diagnosticului diferențial este analiza pedigree-ului și anamnezei, tabloul clinic și datele de laborator care nu se încadrează în tabloul OSGN tipic Uneori, alte nefropatii primare pot fi excluse numai pe baza rezultatelor biopsiei renale În tabel prezintă principala nefropatie Glomerulonefrita infecțioasă acută nonstreptococică (ONSHN) este aproape întotdeauna secundară, adică este o manifestare a unei infecții sistemice Reprezentanții tipici ai acestui grup pot fi GN în hepatita B și C, endocardita bacteriană subacută, „șuntul” (catetere ventriculoarterial, ventriculoperitoneal, hidrocefalie, șunturi arteriovenoase, înlocuitori vasculari etc ), precum și GN în focare purulente cronice din organism (osteomielita, sinuzita etc ) Pe lângă nefrita embolică acută (nefrita Lelane focală - GN endocapilară - inflamație purulentă în interiorul capilarelor glomerulului), nefrita bacteriană acută focală (nefrita lobară acută - inflamația țesuturilor moi ale rinichilor), poate exista GN proliferativă membranoasă, și chiar GN extracapilar cu „semilune” Agenții cauzali sunt de obicei diverși stafilococi și alți microbi piogeni, pneumococi, tricouri, listeria În tabloul clinic, pe de o parte, pot exista semne destul de clare de toxicoză infecțioasă (febră de diferite tipuri, simptome Capitolul Tabelul Diagnosticul diferențial pentru proteinurie și hematurie (J I Levy) Proteinurie Hematurie Edem Etiologie Da Nu Nu Benign: efort, ortostatic (intermitent sau fix), febră, deshidratare Nefropatie de reflux scleroza segmentară focală lupus eritematos Da Da Nu sau OSGN usoara, lgA-nefropatie, kalylarotoxicoza, sindrom hemolitic-uremic, endocardita nefrită ereditară Nefrită interstițială activitate fizică grea Da Nu Da Sindrom nefrotic cu modificări minime scleroza glomerulară focală Da Da Da OSGN, formă atipică de sindrom nefrotic cu modificări minime, glomerulonefrită membranoproliferativă (mezangiocapilară), nefropatie membranoasă Nu Da Nu Hematurie benignă, nefropatie IgA, nefrită ereditară, anemia falciformă, tumoră, traumatisme, nefrită interstițială, urolitiază, hipercalciurie idiopatică, diateză hemoragică (adesea trombocitopatii ereditare), tuberculoză intoxicație - oboseală, lipsă de poftă de mâncare etc , hepatosplenomegalie, limfadenită, „tablou de sânge infecțios” - anemie, deplasarea formulei spre stânga, granularitate toxică etc ), pe de altă parte, semne de nefrită acută cu extrarenale și simptome renale tipice OSGN, dar, de regulă, proteinuria la valori caracteristice sindromului nefrotic persistă mult timp O analiză amănunțită a anamnezei și a tabloului clinic, examinarea bacteriologică sistematică a urinei și a sângelui fac posibilă stabilirea unui diagnostic corect Terapia cu antibiotice pe termen lung (mai multe săptămâni sau luni) ocupă locul cel mai important în tratamentul pacienților cu ONSHN Hematurie benignă În Statele Unite, aproximativ */ copii cu hematurie izolată au hipercalcic Este posibil ca cristalele de calciu să poată irita tractul urinar Astfel de copii sunt limitati în dieta de calciu, cresc încărcătura lichidă și uneori recurg la diuretice tiazidice (dacă există persoane cu urolitiază în familie) Se subliniază că în unele familii există mai multe persoane cu hematurie benignă În același timp, este important să identificăm dacă în Familie există persoane cu boală renală cronică și surditate (suspiciune de nefrită ereditară Alport) Diferențierea OSGN de sindromul Frehley Pentru un diagnostic diferențial cu afectarea tractului urinar inferior (uretrei), se utilizează un test „cu trei pahare” Cu afectarea uretrei, există hematurie doar în primul pahar, eritrocitele din sediment sunt proaspete, nu există cilindri eritrocitari Cu afectarea vezicii urinare și nefrită, există sânge în toate cele trei pahare, dar cu nefrită, eritrocitele sunt alterate, leșiate, există diferiți cilindri Bolile copilăriei Volumul Tratament Terapia pacienților cu OSGN se efectuează într-un spital, ar trebui să fie extrem de blândă În plus față de regim, dietă, antiinflamatoare, inclusiv terapie cu antibiotice, terapia de bază poate include diuretice, agenți care vizează îmbunătățirea fluxului sanguin renal, eliminarea sau limitarea trombozei intravasculare la rinichi Modul În timpul repausului la pat, întregul corp al pacientului trebuie să fie în căldură uniformă Aceasta îmbunătățește circulația sângelui, ameliorează vasospasmul: mai mult sânge intră în rinichi, ceea ce duce la o filtrare îmbunătățită în glomeruli și la creșterea diurezei Când diureza este restabilită și simptomele extrarenale dispar (edem dispare, tensiunea arterială scade), iar la examinarea urinei, hematuria nu depășește - de eritrocite în câmpul vizual și albuminuria nu este mai mare de % o, copilul poate fi transferat la jumătate de repaus la pat Cu toate acestea, pacientul trebuie să atribuie căldură spatelui inferior, adică trebuie să poarte o „jachetă matlasată” pe această zonă Trebuie acordată atenție faptului că la extinderea regimului, pacientul poartă constant șosete de lână, deoarece răcirea picioarelor este unul dintre factorii care contribuie la exacerbarea infecției amigdal-faringiene Repaus prelungit la pat este inadecvat În prezența tulburărilor cardiovasculare, poziția pacientului pe scaun cu picioarele în jos este utilă - acest lucru reduce sarcina asupra inimii din cauza depunerii de sânge în sistemul venei cave inferioare De obicei, durata repausului la pat este de - săptămâni Până în a -a- -a săptămână, regimul este adus treptat în secție Dietă Cea mai importantă în dieta pentru OSGN este restricția de sare și apă Sarea este strict limitată La apogeul bolii, în prezența oliguriei și a hipertensiunii, alimentele sunt preparate fără adaos de sare Numai în săptămâna - , când oliguria dispare, tensiunea arterială se normalizează și edemul dispare, pacientului i se administrează , g de sare de masă pe zi pentru sărarea alimentelor, iar până în a -a săptămână - până la , g pe zi În plus, cantitatea de sare crește treptat, dar cantitatea maximă de sare de masă timp de - ani nu trebuie să depășească / din normă, care este de mg / kg pe zi (alimentul trebuie să fie ușor subsărat) Cantitatea zilnică de lichid la înălțimea bolii ar trebui să fie egală cu diureza de ieri, iar în absența informațiilor despre aceasta - aproximativ ml / kg ( ml / m ) - pierdere imperceptibilă de apă pe zi Recent, s-a acordat o mare importanță unei restricții semnificative a conținutului de proteine din dieta unui pacient cu OSGN Cu toate acestea, s-a constatat că acest lucru este necesar numai pentru pacienții cu azotemie În aceste cazuri, în prima zi după internare, se prescrie o zi de zahăr-fructe în doză de - g de carbohidrați la kg greutate corporală, dar nu mai mult de - g pe zi: '/ carbohidrați din cauza zahărului, */ din cauza perelor , mere (perele și merele conțin în medie aproximativ - % apă; carbohidrați în pere - - g, în mere: antonovka - g, jo-nathan - - g la g produs) și '/ din cauza gemului, mierii Merisor util, suc de lamaie Apa produselor este luată în considerare la calculul totalului Capitolul Boli ale rinichilor și ale tractului urinar cantitatea de lichid Este important să ne asigurăm că copilul mănâncă hrana oferită, deoarece postul favorizează catabolismul și creșterea azotemiei Dacă un copil nu mănâncă bine ceea ce ar trebui să fie într-o zi cu zahăr-fructe, atunci îi dau budincă de orez sau gris, chifle În urma acestei diete, se prescrie o dietă cu clorură, alcalină, cu restricție proteică la , - g/kg pe zi și lichide Recomand preparate cu orez sau cartofi Orezul se fierbe in lapte Dacă copilul nu mănâncă bine, atunci setul de produse poate include și legume (morcovi, varză, dovleac etc ), fructe de pădure (merișoare, merișoare, afine, mure etc ), cereale, zahăr, marmeladă, bezele, ulei vegetal, pâine fără sare, adică practic doar proteine vegetale Aceste cerințe sunt îndeplinite de tabelul nr s (nr c conform Pevzner), care poate fi folosit pentru azotemie scăzută și în loc de o zi cu zahăr-fructe Cu toate acestea, o astfel de malnutriție nu poate fi prescrisă unui copil pentru o lungă perioadă de timp, precum și foametea completă Până în a - -a zi de la debutul bolii, este necesar să se extindă treptat dieta ( - , g / kg de proteine, adică tabelul nr sau nr conform Pevzner), introducând un nivel ridicat de proteine de calitate, în principal datorită produselor lactate Până în a - -a zi, cu un curs neted de nefrită acută, cantitatea de proteine este ajustată la norma fiziologică ( , g / kg - tabel, nr a, adică nr conform Pevzner) Extinderea nutriției se realizează treptat: mai întâi, ouăle, pâinea de grâu sunt introduse în dietă, apoi pește, brânză de vaci și numai după aceea îi dau pacientului carne, sare de masă pentru sărare În tabel arată compoziția dietelor pentru pacienții cu OSGN copii de vârstă școlară superioară În primele zile ale bolii, există riscul de hiperkaliemie, așa că în timpul fazei oligurice, dieta ar trebui să fie nu numai clorură, ci și hipopotasemie În această perioadă nu sunt prescrise fructele și legumele bogate în potasiu, dar odată cu apariția poliuriei, pierderea sărurilor poate fi atât de semnificativă încât există pericolul de a dezvolta hipopotasemie Prin urmare, cu diureza normală, și cu atât mai mult în perioada de poliurie, alimentația trebuie îmbogățită cu potasiu (stafide, prune uscate, pepeni, portocale, banane, cartofi, fructe uscate etc ) În perioada de poliurie, mai ales pe fondul unei diete fără sare, hipocloremie (pericol de azotemie hipocloremică!) Și hiponatremie (cu un nivel de sodiu în plasmă mai mic de mmol / l - pericol de suprahidratare intracelulară), hipomagnezemie, hipocalcemie pot apărea Durata șederii copilului la dieta nr Cel puțin o lună, apoi este recomandabil să-l transferați la tabelul nr a (această dietă trebuie urmată timp de ani) Tabelul Opțiuni de dietă pentru pacienții cu OSGN Număr tabel (dieta) Proteine, g Grăsimi, g Carbohidrați, g Calorii, kcal Pentru - - - - - - - - Zs - - - - Bolile copilăriei Volumul În perioada oligurică a bolii, este deosebit de important să se monitorizeze activitatea intestinelor, deoarece în timpul constipației, produsele de carie, fiind absorbite prin peretele intestinal, nu sunt neutralizate de ficat (funcția sa antitoxică este redusă în această boală) , intră în sânge și crește intoxicația Având în vedere acest lucru, se fac clisme de curățare Cu o încălcare semnificativă a funcției renale, produsele metabolismului azotului sunt excretate prin membrana mucoasă a stomacului și a intestinelor Pentru o îndepărtare mai completă a acestora, puteți spăla stomacul cu o soluție % de bicarbonat de sodiu Terapia cu vitamine În interior prescris în dozele terapeutice obișnuite de vitamine Bp B , C, rutina Sunt prezentate cursurile de vitamine B , A, E Terapia cu antibiotice este prescrisă la internarea în spital pentru toți pacienții cu OSGN Un antibiotic (peniciline semisintetice, macrolide) se prescrie în doze terapeutice medii timp de - zile În prezența focarelor cronice de infecție, a bolilor intercurente, este, de asemenea, mai oportun să se utilizeze o prescripție ciclică de antibiotice ( - cicluri) Este necesar să ne amintim despre posibilitatea unei reacții alergice la antibiotice (în special la penicilină!), detectarea anamnestică și clinică a acesteia la un copil Nu recurgeți la antibiotice nefrotoxice (aminoglicozide, meticilină, tetraciclină, cefazolină etc ) Igienizarea focarelor de infecție cronică (carii dentare, amigdalite cronice, adenoidite etc ) se efectuează fără greșeală, dar conservator (fizioterapie, fitoterapie, spălare, drenaj etc ) Îndepărtarea amigdalelor în prezența amigdalitei cronice decompensate, care nu este supusă terapiei conservatoare, se efectuează nu mai devreme de - luni de la debutul bolii După amigdalectomie este indicată o cură de antihistaminice și antibiotice Dietoterapia, regimul, terapia cu antibiotice epuizează practic tratamentul prescris tuturor pacienților cu OSGN Doze mari de vitamine C, B (, B , rutina (recomandate anterior pe scară largă) nu sunt utilizate în prezent, deoarece la aceste medicamente sunt posibile reacții alergice, ele pot stimula procesul imunopatologic, coagularea intravasculară Cele de mai sus se aplică preparatelor de calciu Noi în special subliniază că acidul e-amino-caproic, rutina, vitamina C în doze mari, preparatele de calciu stimulează coagularea sângelui intravascular și, prin urmare, sunt contraindicate în OSGN tratamentul de mai sus tinde să inverseze dezvoltarea Terapia patogenetică include măsuri de îmbunătățire a fluxului sanguin renal, un regim, electroforeză cu acid nicotinic sau heparină % și perfuzii intravenoase de aminofilină sau teofilină, trental Acest tratament are efect diuretic și antiagregant plachetar Combinația de electroforeza cu acid nicotinic și preparate cu xantină este indicată pentru oliguria severă și sindromul edematos În loc de eufillin într-un număr de alte Capitolul alte clinici prescriu alți agenți antiplachetari - dipiridamon, trental Eficacitatea prescrierii agenților antiplachetari pentru OSGN, precum și fizioterapie, nu a fost dovedită prin studii clinice randomizate Același lucru este valabil și pentru recomandarea de a prescrie heparină În aproape toate clinicile străine, aceste metode de tratament pentru OSGN nu sunt utilizate Diureticele sunt prescrise numai pentru pacienții cu edem sever, sindrom de hipertensiune arterială Cu edem moderat, este suficient să folosiți electroforeza cu acid nicotinic pe zona rinichilor sau aminofilină, trental De obicei se recurge la lasix (furosemid), administrat intramuscular sau intravenos (doză unică - , - mg/kg), în asociere cu hipotiazidă (doză unică , - mg/kg pe cale orală concomitent cu furosemid) sau amiloridă (scolari mg pe cale orală) ) administrat cu ore înainte de furosemid Aceste combinații de medicamente, acționând asupra diferitelor părți ale nefronului, cresc efectele natriuretice și diuretice Combinația de furosemid și amilorid are un efect de economisire a potasiului Durata efectului medicamentelor este de - ore, dar din cauza faptului că pacienții cu glomerulonefrită difuză au nicturie, nu li se administrează diuretice seara De asemenea, puteți utiliza următoarea schemă pentru prescrierea diureticelor: la ora - furosemid, la ora - hipotiazidă sau triampur și la ora - veroshpiron Mai des, diureticele sunt administrate copiilor cu NS Pe fondul numirii diureticelor, o mulțime de potasiu și calciu se pierd în urină și, prin urmare, este necesar să se prescrie aceste medicamente în același timp Diureticele care economisesc potasiu nu trebuie utilizate în hiperkaliemie Medicamentele antihipertensive sunt prescrise numai pentru hipertensiunea arterială severă și persistentă, deoarece, de obicei, hipertensiunea moderată dispare pe fondul dietei și al numirii diuretice Pentru a reduce tensiunea arterială crescută în mod semnificativ și persistent la pacienții cu OSGN, medicamente cu acțiune centrală (clofelină, rezerpină) sau inhibitori ai enzimei de conversie a angiotensinei (capoten, etc ), a- sau -blocante (piroxan, labetalol, anaprilină etc ) se folosesc blocante ale canalelor de calciu (nifedipină etc ) Medicamentele antihipertensive se administrează de - ori pe zi În caz de eclampsie, îngrijirea de urgență se acordă după cum urmează: lasix intravenos ( mg/kg), intramuscular - papaverină cu dibazol, convulsiile sunt îndepărtate cu diazepam (sibazon, seduxen, valium) - , - , mg/kg intramuscular (preparate cu magneziu) nu sunt prezentate) Observarea dispensarului Toți copiii după spital ar trebui să intre în sanatoriul local și apoi sub supravegherea dispensarului clinicii În primele luni, medicul raional examinează copilul la fiecare - zile, măsoară tensiunea arterială și face un test de urină, în următoarele luni face la fel, dar o dată pe lună, iar în următorii ani - timp pe trimestru În plus, analiza urinei este obligatorie pentru orice boală intercurente Pe lângă concepția planificată Bolile copilăriei Volumul monitorizarea copiilor care au suferit OSGN, în clinică efectuează reabilitarea focarelor cronice de infecție (dacă aceasta nu s-a făcut în spital) O retragere medicală de la vaccinările cu vaccinuri vii (rujeolă, oreion) se administrează până la an Activitatea fizică în timpul convalescenței timpurii ar trebui limitată Catarul respirator superior ușor poate duce adesea la o agravare gravă a bolii renale, prin urmare, din primele zile ale debutului unei boli acute, trebuie efectuată terapia cu antibiotice și după sfârșitul perioadei acute a bolii, după zile , trebuie făcută o analiză de sânge și un test dublu de urină cu un interval de - zile Modul acasă - cel puțin săptămâni Dacă în ani după ce a fost supus OSGN, copilul nu a avut modificări patologice și nicio abatere de la normă nu a fost detectată în timpul unui studiu funcțional cuprinzător al rinichilor în spital, atunci el poate fi considerat recuperat și scos din dispensar Prognoza Cu OSGN dovedit, este de obicei favorabil Aproximativ - % dintre copiii care supraviețuiesc perioadei acute se recuperează La - % dintre pacienți, OSNH se transformă în GN rapid progresiv Nefrita cronică se dezvoltă la - % dintre copiii care s-au îmbolnăvit de OSGN la vârsta preșcolară, la - % dintre cei care s-au îmbolnăvit la vârsta școlară superioară Exacerbările și atacurile repetate ale OSGN nu sunt tipice, dar pot fi Prevenirea Diagnosticul precoce și tratamentul antibacterian obligatoriu (penicilină, macrolide, peniciline semisintetice) a tuturor bolilor de etiologie streptococică reprezintă o verigă importantă în prevenirea OSGN Cursul antibioticelor ar trebui să fie de cel puțin zile Analiza obligatorie a urinei la mijlocul până la sfârșitul celei de-a -a săptămâni de boală cu scarlatina, amigdalita și alte boli de etiologie streptococică contribuie la depistarea precoce și, prin urmare, la o evoluție mai lină a OSGN Contactați copiii și membrii familiei unui pacient care are o infecție acută severă cu streptococ ar trebui să primească un curs de tratament cu penicilină sau eritromicină IGA-NEFROPATIE (BOALA BERGER, MACROHEMATURIE IDIOPATICĂ RETORNĂ, GLOMERULITA MEZANGIOPROLIFERATIVA) A fost izolat pentru prima dată ca boală independentă în de J Berger și N Hingalais Băieții sunt afectați de două ori mai des decât fetele S-a observat o asociere ridicată a nefropatiei IgA cu prezența HLA: Bw , DR Capitolul Boli ale rinichilor și ale tractului urinar Distribuția nu a fost stabilită, deoarece boala în marea majoritate a cazurilor decurge subclinic Diverși autori consideră că boala Berger este de la la % sau mai mult din numărul copiilor cu glomerulonefrită Etiologie Etiologia este necunoscută Poate fi o boală independentă sau un simptom al capilarotoxicozei, boli ale tractului gastrointestinal (boala celiacă, boala Crohn), infecții hepatice și virale (paragripa, virusuri de grup herpes) Patogeneza Nu există un punct de vedere general acceptat, dar, fără îndoială, patogenia este eterogenă la diferiți pacienți O biopsie renală urmată de microscopia luminoasă a materialului relevă proliferarea focală și segmentară a mezangiului sau proliferarea difuză a acestuia, o creștere a matricei, uneori în combinație cu scleroza segmentară, formarea de „semilune” Caracteristică este detectarea în mezangiu a depozitelor glomerulare de imunoglobuline, în principal imunoglobuline A (deși există și alte imunoglobuline, și C -complement, properdina Depozitele în glomerulii rinichilor cu nefropatie IgA constau în principal din forme glicolice patologice polimerice) a subclasei IgAp, ceea ce dă motive să sugereze o încălcare a structurii IgA în această boală La % dintre pacienți se găsesc concentrații mari de IgA în sânge și salivă, precum și complexe imune circulante, în care domină IgA Motivul se vede în hipersecreția de IgA cu proprietăți modificate Geneza hipersecreției de IgA nu este clară S-a descoperit recent că unii pacienți au un titru ridicat de anticorpi anti-gluten în sânge [Panchenko EL și colab , ] Tabloul clinic De obicei, la - zile după o infecție acută respiratorie sau intestinală, apare răceala, macrohematurie, adesea durere la urinare, care durează - zile, dar apoi macrohematuria persistă un număr de ani De regulă, nu există alte semne de GN (fără edem, fără hipertensiune, fără semne de insuficiență renală) Cursul bolii este ondulat - recăderile hematuriei sunt tipice La % dintre pacienți, proteinuria atinge valori caracteristice sindromului nefrotic sau se dezvoltă glomerulonefrită difuză - creșterea tensiunii arteriale, nivelul creatininei serice crește Toate acestea sunt semne de prognostic nefavorabil, indicând dezvoltarea uneia dintre variantele de GN difuză și necesitatea terapiei hormonale și citostatice complexe cu agenți antiplachetari Diagnostic Diagnosticul se stabilește pe baza unui tablou clinic caracteristic (hematurie ondulată cu exacerbări după infecții virale cu Bolile copilăriei Volumul niveluri sanguine normale ale complementului C , absența hipertensiunii arteriale și a altor simptome extrarenale), detectarea nivelurilor crescute de IgA în sânge, saliva, urină, rezultatele biopsiei renale Diagnostic diferentiat Diagnosticul diferențial se realizează cu GN acută și cronică, tuberculoză renală, urolitiază, trombocitopatii ereditare În diagnosticul diferențial cu trombocitopatii, trebuie avut în vedere că la acestea copilul are întotdeauna (sau a avut anamnestic) alte manifestări de sângerare crescută: sindrom hemoragic cutanat, sângerări nazale etc Tratament Pentru un număr de ani s-a recomandat doar terapia simptomatică În prezent [Panchenko L E şi colab , ; Sorro R et al , , et al ] este considerat rațional chiar și în absența simptomelor extrarenale începerea terapiei cu o dietă cu agliadină similară cu cea utilizată în boala celiacă, adică cu excluderea produselor din grâu, secară , ovăz, mei (pâine, rulou, paste și produse de cofetărie, gris, mei, fulgi de ovăz, grâu, fulgi de ovăz etc ) și înlocuirea acestora cu produse din orez, hrișcă, porumb Cantitatea de proteine din dieta este limitata la - , g/kg pe zi Deja după lună de dietă, se observă o scădere bruscă a eritrocituriei, a nivelurilor sanguine ale CEC și IgA Durata dietei depinde de eficacitatea acesteia și poate ajunge la câțiva ani În același timp, sunt prezentate cursuri de ketotifen (zaditen), nalcrom, precum și medicamente pe bază de plante (colecție conform N G Kovaleva, picături gastrice în combinație cu eleuterococ) În literatura de specialitate, există indicii ale unui efect pozitiv al utilizării uleiului de pește în nefropatia IgA (acizii grași co- conținuti în acesta împiedică acțiunea citokinelor și eicosanoidelor asupra glomerulilor), inhibitori ai enzimei de conversie a angiotensinei (pozitiv afectează proteinuria), fenitoină (difenină) mg/kg pe zi timp de câteva săptămâni Medicamentul are capacitatea de a bloca sinteza polimerului IgA Cu ineficacitatea dietei, proteinurie severă (mai mult de g pe zi), apariția hipertensiunii rezistente la terapie, creșterea nivelului de creatinine în serul sanguin, detectarea „semilunelor” în specimenul de biopsie, scleroză a peste % din glomeruli, terapia complexă hormonală și citostatică este prescrisă în combinație cu antiagregante și anticoagulante (terapie cu componente) Prognoza La majoritatea copiilor, autovindecarea are loc în decurs de ani, dar în % boala persistă până la vârsta adultă și poate duce la insuficiență renală cronică Capitolul GLOMERULONEFRITA RAPID PROGRESIVĂ (RPGN) RPGN este un termen umbrelă pentru GN, denumit anterior subacut, caracterizat prin insuficiență renală cu dezvoltare rapidă și persistentă cu terapie convențională și dezvoltarea uremiei terminale pe o perioadă de câteva săptămâni până la câteva luni Semnul patognomonic al RPGN este prezența „semilunelor” în biopsia de rinichi Etiologie RPGN poate complica evoluția atât a bolilor glomerulare primare (OSGN, nefropatie IgA, nefropatie membranoasă, GN membranoproliferativă, sindrom Alport, etc ), cât și a bolilor sistemice (vasculite, boli difuze ale țesutului conjunctiv etc ) L Zarif hJ Sedor ( ) oferă următoarea clasificare a RPGN Clasificarea RPGN Primar: - Boala cu anticorpi impotriva membranei bazale glomerulare (anticorpi anti-GBM, boala Goodpasture) — Depozite glomerulare granulare ale complexelor imune - Glomerulonefrită imunitară scăzută - Boala glomerulară primară complicată Secundar: - Postinfecțios ■ - Glomerulonefrita poststreptococică - Abces visceral - Vasculitic Vas mic: - poliangeita microscopică - Granulomatoza Wegener - Sindromul Churg-Strauss - Lupus eritematos sistemic - Purpura Henoch-Schonlein - Crioglobulinemie Vas mediu: - Periarterita nodulară Bolile copilăriei Volumul - Sindromul Goodpasture - Carcinom - Medicamente (alopurinol, penicilamină) Patogeneza Formele de RPGN se disting prin depozite liniare de IgG de-a lungul membranei bazale glomerulare (GBM), cu depozite granulare de complexe imune și fără depozite imune în glomeruli (RPGN „slab imunitar”) Potrivit lui L Zarif și J Sedor ( ), frecvența acestor trei forme în rândul RPGN este de %, % și, respectiv, % Formarea semilunelor este o reacție nespecifică la deteriorarea severă a peretelui capilar glomerular, care duce la scurgerea de fibrină în spațiul lui Bowman, proliferarea celulelor epiteliale parietale și migrarea fagocitelor mononucleare în glomerul Semilunele mari comprimă capilarele glomerulare și reduc filtrarea Procesul de formare a semilunii este reversibil, dar alte semnale chemotactice provoacă un aflux de fibroblaste, cu participarea cărora apar cicatrici atât pe semiluna, cât și pe întregul glomerulus Procesul intensiv de înlocuire a glomerulului cu țesut conjunctiv se încheie cu dezvoltarea insuficienței renale, devenind în cele din urmă terminale Persoanele cu HLA DR , Bw , SC , GL sunt predispuse la RPGN Tabloul clinic Majoritatea pacienților sunt studenți mai în vârstă Jumătate dintre pacienți au avut infecții respiratorii și faringită cu - săptămâni înainte de apariția RPGN Unii au avut contact cu solvenți organici, luând medicamente nefrotoxice RPGN începe de obicei acut, cu oligurie și chiar anurie, adică fenomene de OPN, care nu numai că nu se rezolvă, dar progresează constant Pacientul este foarte palid, intoxicat, umflături, hipertensiune arterială, azotemie, hipoproteinemie, anemie sunt în creștere În urină, modificările nefritice sunt tipice, dar pot fi nefrotice (proteinurie neselectivă) Izostenurie tipică, oligurie, cu densitate relativă mare și osmolaritate a urinei (la începutul bolii) Pot exista hemoragii unice pe piele, anemie hemolitică microangiopatică În urină și sânge, există un nivel ridicat de produși de degradare ai fibrinogenului și fibrinei Este necesar să se examineze cu atenție starea altor organe interne, deoarece la % dintre pacienții cu RPGN este un semn al unei boli sistemice Sindromul Goodpasture - sindrom pulmonar-renal - o variantă a RPGN, în care (străzile cu antigene HLA DR , B sau DRw , B ), împreună cu clinica RPGN, se dezvoltă sângerare pulmonară datorită faptului că anticorpii la membrana bazală a glomerulii afectează capilarele pulmonare, determinând alveolită hemoragică Nivelul de C -complement din sânge este în limitele normale Este extrem de rar la copii Capitolul Diagnostic La pacienții cu RPGN, activitatea complementului (C , C ) rămâne în intervalul normal, dar sunt detectați anticorpi anti-GBM și anticorpi citoplasmatici antineutrofili (ANCA) Anticorpii anti-GBM vizează domeniul NC a al lanțului de colagen de tip IV, care este o componentă a GBM Pacienții ANCA-pozitivi prezintă adesea vasculită primară a vaselor mici, deși boala poate fi limitată la rinichi De o importanță decisivă este depistarea în biopsia rinichilor a înlocuirii a peste % din glomeruli cu „semilune” Tratament Este nevoie de terapie hormonală și imunosupresoare precoce, activă, complexă Sunt utilizate diferite tipuri de terapie Dozele terapeutice uzuale pentru glucocorticoizi orali sunt - mg/kg pe zi, ciclofosfamidă - mg/kg pe zi sau ciclosporină - mg/kg pe zi Glucocorticoizii sunt combinați cu unul dintre citostatice, iar ciclofosfamida poate fi administrată în doză de - mg/kg pe zi de ori pe săptămână intravenos O serie de autori recomandă prescrierea simultană a terapiei antiplachetare (curantil, trental etc ) și anticoagulante (heparină cu greutate moleculară mică) Există rapoarte în literatura de specialitate privind eficacitatea tratamentului RPGN la începutul terapiei hormonale cu „terapie cu puls” metilprednisolon în doză de - mg/kg intravenos la două zile, doar - injecții, cu o doză suplimentară trecerea la dozele obișnuite de glucocorticoizi și citostatice De de ani, un număr de autori au folosit plasmafereza pentru a trata pacienții cu RPGN Având în vedere că plasmafereza stimulează proliferarea celulelor producătoare de anticorpi, se recomandă combinarea acesteia cu terapia cu puls cu glucocorticoizi sau citostatice V I Kartashova et al ( ) au observat un efect pozitiv al sincronizării plasmaferezei și terapiei cu puls la din de copii bolnavi cu GN foarte activă în lupusul eritematos, RPGN și CGN În primele trei zile, autorii terapiei au efectuat zilnic plasmafereză, iar la ore după ultima au început o terapie cu puls de trei zile cu metilprednisolon ( - mg/kg pe zi) sau ciclofosfamidă ( mg/kg) pe zi) și apoi a trecut la dozele uzuale de prednisolon și ciclofosfamidă menționate mai sus Mai mult, la copiii cu activitate GN foarte mare, terapia cu puls a fost începută după prima ședință de plasmafereză După încheierea terapiei cu puls, aceștia trec la administrarea de ciclofosfamidă și prednisolon pe cale orală, continuând ședințele de plasmafereză de două ori pe săptămână timp de o lună Tratamentul cu plasmafereză este indicat în special pentru GN cauzată de anticorpii la nivelul membranei bazale Unii autori consideră că este posibil să se repete cursul terapiei cu puls cu glucocorticoizi de trei ori pe fondul citostaticelor cu un interval de zile Complicațiile unei astfel de terapii sunt adesea infecții bacteriene severe În ultimii ani, s-a subliniat că ciclosporina ( - mg/kg pe zi) este optimă ca imunosupresor Bolile copilăriei Volumul În absența efectului terapiei active în curs și a progresiei rapide a GN către insuficiență renală în stadiu terminal, pacienții sunt supuși hemodializei și transplantului de rinichi Prognoza În continuare rămâne destul de serios Este mai bine pentru RPGN pe fondul OSGN, lupus eritematos sistemic, toxicoză capilară La restul copiilor, chiar și pe fondul terapiei cvadruple (glucocorticoizi, citostatic, anticoagulant, antiagregant) și plasmaferezei, aceștia obțin doar succes temporar SINDROMUL NEFROTIC (NS) NS este un complex de simptome clinice și de laborator, care include proteinurie masivă ( mg / m / h sau g / m pe zi, sau mai mult de mg / kg pe zi, adică, în funcție de vârsta copilului, proteinuria ajunge , g pe zi și mai mult) și hipoalbuminemie (mai puțin de g / l), hiperlipidemie (colesterol mai mare de , mmol / l) și clinic - edem pronunțat în primul rând Clasificare H D Savenkova și A V Papayan ( ) propun următoarea clasificare a NS I Forme clinice de NS: NS primar: Congenital și infantil: - congenital „tip finlandez” cu microchistic și tip „francez” cu modificări mezangiale difuze; - NS cu modificări minime (SN autentic, idiopatic); - NS cu modificări mesangioproliferative sau cu glomeruloscleroză segmentară focală (FSGS) NS în glomerulonefrita primară: — Adunarea Națională cu modificări minime; - NS cu membranos sau FSGS, membranos-proliferative, mesangio-proliferative, extracapilare, cu semilune, modificări fibroplastice (sclerozante) NS secundar: NS congenital și infantil: Capitolul Boli ale rinichilor și ale tractului urinar - asociativ cu endocrinopatii, hipoplazie pulmonară chistică și microgirie, porencefalie, tromboză venoasă renală, infecții intrauterine (sifilis, toxoplasmoză, citomegalie, hepatită B, infecție HIV etc ) NS în disembriogeneza renală, nefropatia de reflux NS în bolile ereditare și cromozomiale NS în vasculita sistemică și boli difuze ale țesutului conjunctiv, reumatism, poliartrită reumatoidă NS în boli infecțioase acute și cronice (hepatită B, enterovirus, herpesvirus, infecții cu HIV, sifilis, tuberculoză, difterie, endocardită infecțioasă), protozooză (leishmanioză, malarie), helmintiază (ascariază, trichineloză, opistorhiază, echinococoză) NS în amiloidoza primară, secundară, ereditară NS în sarcoidoză, tumori maligne (tumoare Wilms), leucemie, limfosarcom, limfogranulomatoză NS în boli endocrine (diabet zaharat, tiroidită autoimună), psoriazis NS în hemoglobinopatii NS în tromboza venei renale şi sindromul hemolitico-uremic NS cu mușcături de șerpi, albine, viespi, precum și NS cu introducerea de vaccinuri și leziuni renale induse de medicamente II Etape ale activității NS: activ, inactiv - remisiune clinică și de laborator (completă sau parțială, cu sau fără terapie de întreținere) III Severitatea NS: - moderată - hipoalbuminemie până la g/l; - severă - hipoalbuminemie sub g/l; - extrem de severă - hipoalbuminemie sub g/l; IV Răspunsul la terapia cu glucocorticoizi: - NS hormono-sensibil; - NS hormon-dependent; - NS rezistent la hormoni V Cursul NA: - acută cu un rezultat în remisie fără recidive ulterioare; - cronice recidivante, persistente, progresive; - progresiv progresiv - subacut, malign Bolile copilăriei Volumul VI Funcția rinichilor: — salvat — ПН ; - insuficiență renală în perioada acută; - OPN HPN VII Complicații ale NS: - criză hipovolemică nefrotică (șoc, sindrom de durere abdominală, eritem asemănător erizipelului), eclampsie renală, tromboză arterială și venoasă, insuficiență renală acută, insuficiență renală cronică, infecții virale, bacteriene, micotice; - complicatii cauzate de terapia in curs cu glucocorticoizi, citostatice, anticoagulante, antiagregante; medicamente antiinflamatoare nesteroidiene și -aminochinoline Conform datelor acestor autori, la copii în - % din cazuri de NS - primar și - % - secundar, din cauza unui grup mare de boli congenitale, ereditare și dobândite La copiii de vârstă fragedă și preșcolară, NS autentic este cel mai frecvent Apare cel mai des la vârsta de - ani și, conform medicilor pediatri englezi, este de de cazuri noi la de copii sub ani NS ca manifestare a CGN este mai frecventă la școlari, ei dezvoltă adesea NS secundar Necesitatea de a izola NS autentic (nefroza lipoidală) se datorează particularității diagnosticului, tratamentului și prognosticului clinic și de laborator, spre deosebire de AGN și CGN Se crede că, dacă NS a apărut la un copil cu vârsta cuprinsă între și ani, atunci în % din cazuri este nefroză lipoidă sensibilă la steroizi, dacă la vârsta de - ani - în %, iar la adulți - în de ani % Băieții se îmbolnăvesc de ori mai des decât fetele Etiologie Etiologia NS idiopatică (NS cu modificări minime - MINS) este necunoscută, ceea ce este deja subliniat de numele însuși Fără îndoială, influența predispoziției ereditare, deoarece la pacienții cu MINS, antigenele HLA B sunt semnificativ mai frecvente (conform unor rapoarte, B , B , DR , DR ) Având în vedere acest lucru (B , B , DR sunt markeri ai indivizilor cu atopie ereditară), precum și faptul că unii pacienți din pedigree au o frecvență ridicată a bolilor alergice (aproximativ % dintre pacienți), au existat manifestări ale alergiilor alimentare în în trecut, iar în sângele lor detectează un nivel ridicat de IgE, se poate presupune că unii copii cu MINS (aproximativ % din numărul total cu MINS) au geneză atopică („astm” a nefronului) La unii copii, MINS se dezvoltă după vaccinări preventive, infecții virale, streptococice, introducerea de imunoglobuline, seruri străine Un rol important este sugerat pentru virusul latent cronic Capitolul Boli ale rinichilor și ale tractului urinar ny infecții în etiologia bolii și patogeneza acesteia În special, potrivit diverșilor cercetători, la - % dintre copiii cu MINS, antigenul HBS și hepatita cronică pot fi detectate, la unii - citomegalie și alte infecții virale cu desfășurare lent Dintre ceilalți agenți infecțioși care pot fi implicați în dezvoltarea NS la copii, ei indică streptococii, leptospira, HIV, malaria plasmodium, toxoplasma, schistozomii, precum și agenții patogeni care au cauzat endocardită infecțioasă, nefrita de șunt Se subliniază posibilitatea apariției unei boli medicamentoase ca cauză a NS (utilizarea pe termen lung a anticonvulsivantelor, în special trimetină, D-ne-nicilamină, butamidă, preparate cu metale grele etc ) Și totuși, în cazul anumitor pacienți, este dificil să vorbim cu certitudine despre factorul etiologic în majoritatea cazurilor Patogeneza Patogenia MINS este neclară Cu o biopsie de rinichi folosind microscopie cu lumină, modificări minime sunt găsite la începutul bolii, dar cu una electronică, este detectată o fuziune a pediculilor celulelor epiteliale - podocite care acoperă capilarele Podocitele, parcă, tind să „închidă găurile” din peretele capilar, „defoliate” Membrana bazală pierde sialoproteine, ceea ce modifică proprietățile glicocalixului, porii intermoleculari ai membranelor cresc, care sunt închiși de podocite Aceste modificări sunt tratate ca fiind distrofice Se pare că podocitele din MINS sunt implicate în unele procese metabolice care în mod normal nu le sunt caracteristice Care este defectul biochimic al podocitelor din MINS nu este clar În prezent, MINS este considerată ca o manifestare a glomerulopatiei cu scăderea sau dispariția sialoproteinelor, care acoperă în mod normal epiteliul și procesele acestuia situate pe membrana bazală cu un strat subțire Ca urmare a acestor modificări, există o pierdere de anioni și o sarcină negativă a peretelui capilar glomerular și o acumulare de leucocite aici, ale căror enzime lizozomale provoacă deteriorarea membranei bazale și creșterea permeabilității filtrului glomerular pentru proteine Deteriorarea aparatului tubular al rinichilor sub formă de distrofie vacuolară și hialină a epiteliului lor este secundară și se datorează unei cantități în exces de proteine filtrate, ceea ce duce în continuare la blocarea sistemului limfatic al rinichilor, edemul acestuia și dezvoltarea a focarelor de scleroză acelulară În același timp, V V Serov și colab ( ), A I Klembovsky ( ) a exprimat ideea disembriogenezei podocitelor, displazia lor ca bază a MINS O serie de autori consideră că baza patogenezei MINS este disfuncția sistemului imunitar al celulelor T, hiperproducția de interleukină- Spre deosebire de OSGN și alte tipuri de GN, cu MINS, nu se găsesc depozite de complement, imunoglobuline sau depozite dense de electroni în rinichi Uneori, însă, în zona mezangială din apropierea polului vascular și Bolile copilăriei Volumul în segmentul sclerozat se depistează depozite de IgM şi C -complement (GN cu glomeruloscleroză focală) O mică parte ( %) dintre acești pacienți sunt, de asemenea, sensibili la steroizi, în timp ce majoritatea dezvoltă insuficiență renală cronică în - ani Pacienții cu NS cu RPGN, alte variante de GN (intotdeauna GN cronică primară), precum și cu NS secundară, au modificări complet diferite la biopsia renală: glomerulopatie membranoasă - o îngroșare uniformă a membranei glomerulare; modificări membrano-proliferative; glomerulonefrită mesangio-capilară de două tipuri; leziuni extracapilare, fibroplastice Toate aceste tipuri de leziuni renale în NS au o geneză imunopatologică și sunt cauzate de complexe imune mari cu un exces de antigen sau complement, precum și dezvoltarea unei reacții de hipersensibilitate de tip întârziat la diverși antigeni ai glomerulilor (vase, membrana bazală) , mezangiu) și adesea tubuli pe fondul deficienței celulelor T Astfel, NS este eterogen în patogeneză și unește un grup de boli diferite Patogenia sindroamelor individuale în nefroza lipoidă este rezumată în Fig Tabloul clinic Clinica MINS se desfășoară treptat, predominând simptomele extrarenale, în special edematoase: apare edemul în creștere, mai întâi al pleoapelor, feței (Fig ), regiune lombară (ulterior pot ajunge la gradul de anasarca - o umflare comună a țesutului subcutanat) , organe genitale, ascită ( Fig ), hidrotorax, mai rar - hidropericard Hepatomegalia semnificativă datorată distrofiei hepatice este caracteristică Pielea devine palidă (paloare „perlată”) în absența anemiei, uscat- , apar semne de hipovitaminoză A, C, Bp B , distrofic Factori etiologici Sindromul nefrotic idiopatic primar Secundar în boli sistemice (lupus eritematos) în amiloidoză în diabet în tromboză a venelor renale sau cave Proces imunologic în rinichi Boala metabolică afectarea membranei glomerulare Încălcarea reglării renale a metabolismului lipidic Structura membranei glomerulare Infecții ▼ secundare Încălcarea reactivității I imunologice Hiperlipidemie, hipercolesterolemie g Hipoproteinemie Disproteinemie Creșterea activității hialuronidazei Proteinurie Hipoonkia Hipovolemie Hiperaldosteronism | Întârzierea Na Creșterea permeabilității vasculare I Hiperproducție de ADH | HgO întârziere Orez Patogenia sindromului nefrotic Capitolul Orez Fața unui pacient cu sindrom nefrotic Orez Edem masiv și ascita la un pacient cu sindrom nefrotic idiopatic Bolile copilăriei Volumul schimbări Pot exista fragilitate și decolorare a părului, crăpături în piele din care curge lichid, striae distensae Copilul este letargic, nu mănâncă bine, se dezvoltă dificultăți de respirație, tahicardie, suflu sistolic la vârf („cardiopatie hipoproteinemică”) O complicație severă la pacienții cu anasarca, adică hipoproteinemie severă, poate fi șocul hipovolemic, precedat de anorexie, vărsături și dureri ascuțite în abdomen În observațiile lui N D Savenkova și A V Pa-payan ( ), sindromul de durere abdominală s-a dezvoltat la , % dintre copiii cu hipoalbuminemie mai mică de g/l, iar eritem erizipelatos migrator la , %, episoade trombotice în , %, acut insuficiență renală la , % dintre copiii cu aceeași severitate a hipoalbuminemiei, în timp ce șocul hipovolemic nefrotic a fost observat doar la un nivel de proteine serice mai mic de g/l (în %) Pe măsură ce edemul converge, scăderea masei mușchilor scheletici devine din ce în ce mai vizibilă Tensiunea arterială este de obicei normală, doar - % dintre copii pot avea hipertensiune arterială de scurtă durată Nivelul albuminei din serul sanguin al acestor copii este mai mic de g/l Conținutul de proteine totale din plasmă (ser) este uneori redus la g/l Concentrația de albumine și y-globuline este deosebit de redusă brusc, în timp ce nivelul de a -globuline este crescut, adică există o disproteinemie ascuțită Serul de sânge are o culoare lăptoasă, conține un nivel ridicat de lipide, colesterol, fibrinogen Nivelul deșeurilor azotate din sânge este de obicei normal, iar conținutul de potasiu și sodiu este redus ESR este puternic crescută (până la - mm/h) Simptomele renale sunt oligurie cu o densitate relativă mare ( , - , ) a urinei și proteinurie severă În studiul filtrării glomerulare prin creatinina endogene se obțin valori normale și chiar crescute, dar aceasta este o impresie falsă Având în vedere gradul de proteinurie, rata de filtrare glomerulară în MINS este întotdeauna redusă Tabloul clinic, evoluția și rezultatul NS, care a complicat glomerulonefrita difuză, diferă de clinica MINS (Tabelul ) Sindromul urinar în MINS constă din următoarele simptome: ) proteinurie, ) oligurie cu densitate relativă mare a urinei, ) cilindrurie, ) lipidurie Proteinuria din MINS este de obicei selectivă, adică proteinele plasmatice din sânge cu o greutate moleculară mai mică de se găsesc în urină (albumină și polimerii săi, prealbumine, siderofiline, haptoglobină, transferină, a (- și b-globuline, oi) - și a -glicoproteine etc ) În cele mai multe cazuri, copiii cu proteinurie selectivă au un prognostic mai bun și sunt sensibili la terapia cu glucocorticoizi Capitolul Boli ale rinichilor și ale tractului urinar absorbția proteinelor în tubii renali Proteinuria neselectivă, când există multe proteine moleculare mari în urină, de regulă, este o consecință a procesului fibroplastic, scleroza, adică nu este tipică pentru MINS Amintiți-vă că un copil sănătos mai mare de ani în urină zilnică poate avea până la - mg de proteine Oliguria este asociată cu hipovolemie, hiperaldosteronism și leziuni tubulare Din cauza proteinuriei, densitatea relativă a urinei este crescută, ajungând la Activitate ridicată în sângele pacienților și ADH Uneori, cu NS, se observă leucociturie masivă, datorită procesului imunopatologic din rinichi Leucocituria este adesea pe termen scurt și nu este asociată cu o infecție bacteriană, adică pielonefrită Frecvența de depistare a leucocituriei și eritrocituriei în MINS, conform diferiților autori, nu depășește % Lipiduria se manifestă prin pierderea lipoproteinelor în urină și depistarea corpurilor grase în urină (celule descuamate ale epiteliului tubular umplute cu picături de grăsime reabsorbite din filtratul glomerular), cilindri cerosi Cu o cantitate mare de proteine in urina, se poate coagula chiar si in tubuli, luand forma acestora; acest turnat este acoperit cu epiteliu renal gras - așa se formează cilindrii hialini, granulați și cerosi Edem Albuminuria masivă și prelungită la un pacient cu NS provoacă în cele din urmă inevitabil hipoproteinemie, deoarece pierderea proteinei depășește intensitatea sintezei acesteia Hipoproteinemia duce la perturbarea echilibrului Starling între hidrodinamică, filtrare și presiunea coloid osmotică Aceasta duce la predominarea fluxului de lichid din patul arterial asupra fluxului de intrare Edemul începe să apară când nivelul albuminei plasmatice este sub g/l și se dezvoltă întotdeauna dacă hipoalbuminemia ajunge la g/l În patogenia edemului, un rol important joacă și hiperaldosteronismul secundar, tipic NS Ca rezultat, sodiul și, prin urmare, apa, este reținut în organism, deși există hiponatremie în sânge Hipoproteinemie Principala cauză a hipoproteinemiei la pacienții cu NS este pierderea mare de albumină în urină și transferul acestora în țesuturi În plus, a crescut catabolismul albuminei și o încălcare a funcției de sinteză a proteinelor a materiei hepatice Scăderea conținutului de y-globuline din sângele pacienților este asociată în primul rând cu o încălcare a sintezei acestora Hipoalbuminemia și hipovolemia, deficitul de anticoagulante - antitrombina III și proteinele C și S, hiperfibrinogenemia, hiperlipidemia reprezintă o amenințare pentru tulburările trombotice la pacienții cu MINS Hiperlipidemie Unii autori atribuie o creștere a nivelului lipoproteinelor cu densitate mică și foarte mică, colesterolului și lipidelor (acizi grași liberi, trigliceride, fosfolipide etc ) în NS cu afectare a funcției hepatice, alții atribuie acest fenomen scăderii funcției tiroidiene Datorită faptului că administrarea intravenoasă a unei soluții de al Bolile copilăriei Volumul bumina previne creșterea hipercolesterolemiei, sugerează că creșterea colesterolului din sânge are loc compensatorie datorită scăderii conținutului de albumină Deoarece lipidemia din experiment poate fi obținută după ligatura ureterelor, se sugerează că hipercolesterolemia și lipidemia din MINS sunt de origine renală și depind de afectarea schimbului intermediar din sistemul enzimatic al tubilor În geneza hiperlipidemiei, sunt de asemenea importante un nivel scăzut de lecitin-colesterol acetiltransferaza în sânge, care este excretat în urină în cantități mari, și activitatea scăzută a lipoprotein lipazei Cu MINS, tipurile de hiperlipidemii Pa și Pb sunt de obicei diagnosticate Încălcări ale metabolismului fosfor-calciu (hipocalcemie, osteoporoză, osteomalacie) sunt cauzate de afectarea funcției renale, precum și de metabolismul vitaminei D Tulburările în metabolismul fierului și oligoelementelor cu niveluri scăzute în sânge atât de fier cât și de zinc, cupru, cobalt determină în mare măsură tendința acestor pacienți la anemie, tulburări trofice ale pielii, întârziere de creștere și, eventual, imunodeficiențe Vâscozitatea sângelui în MINS este crescută din cauza hiperlipidemiei, a adezivității trombocitelor crescute În același timp, nivelurile factorilor de coagulare a sângelui (procoagulante) și anticoagularea (antitrombina III, proteinele C și S) sunt reduse, ceea ce explică incidența relativ scăzută a DIC decompensate în MINS Infecțiile sunt anterior una dintre complicațiile foarte frecvente ale MINS Deosebit de frecvente au fost peritonita, care în majoritatea cazurilor a fost cauzată de pneumococi, dar în - % din cazuri de E coli Diagnostic Tabloul clinic și de laborator caracteristic al MINS în marea majoritate a cazurilor ( - %) la copiii de - ani permite stabilirea unui diagnostic fără biopsie renală Un răspuns bun și rapid la terapia cu glucocorticoizi confirmă diagnosticul În același timp, este recomandabil să se determine nivelul de IgE la orice copil cu NS, pentru a afla prezența infecțiilor virale cronice persistente (hepatită B, citomegalie, infecții cu virus herpes etc ), deoarece rezultatele pozitive completează semnificativ și modifica terapia Cursul recidivant al NS este evidențiat de recidive pe an și adesea recurente - sau mai multe recăderi pe an Remisiunea este declarată în absența proteinuriei sau valoarea acesteia este mai mică de mg/m pe oră și nivelul albuminei serice ajunge la g/l O biopsie este indicată copiilor cu NS sub an și peste ani pentru a clarifica diagnosticul, deoarece au o frecvență foarte scăzută a MINS Diagnostic diferentiat MINS se diferențiază de NS în GN (Tabelul ), adică de RPGN, GN cronică primară, NS congenitală și familială, amiloid primar Capitolul Tabelul Semne diagnostice diferențiale ale MINS și NS în GN Antecedente, varsta, simptom Sindrom nefrotic primar (nefroza lipoida) - MINS Sindrom nefrotic in glomerulonefrita difuza - NS in GN Istoric Nu există simptome trecute de afectare a rinichilor sau modificări ale urinei Vârsta Predominant timpuriu (preșcolar), mai rar școală Predominant școală junior, mai rar preșcolar Edem Pronunțat, cu dezvoltarea anasarca, ascită, hidrotorax, umflarea organelor populare Exprimat moderat, acumularea de lichid în cavitatea pleurală și abdominală nu este prea mare Tegumente Foarte palide cu agaric de miere sidefată, uscate; exfolierea epidermei, fisuri; poate avea striae distensae; fragilitatea și deteriorarea părului și nu; semnele hipovitaminozei A, grupele B, C, sunt pronunțate și pe mucoase Paloare moderată, culoarea laptelui diluat; semnele de distrofie a pielii și a anexelor acesteia sunt adesea absente Hipotrofia mușchilor scheletici în timpul descărcării edemului Caracteristic Necaracteristic Dispepsie » » Mărirea ficatului Tipic, semnificativ Moderat Tensiunea arterială De obicei, în limite normale și doar - % o au crescută De obicei crescută Diureza Scăzută Scăzută Modificări ale urinei, proteinurie Mai des selectiv, conținutul de proteine în urină la înălțimea bolii este mai mare de - % „Neselectiv, conținutul de proteine în urină adesea nu depășește - %”, în urină, alături de albumine, există macroglobuline Hematurie Necaracteristic (aproximativ % dintre pacienți) Caracteristic Cipindrurie Mulți, pe lângă cilindrii hialini - granulați, cerosi Mai des, predomină cilindrii hialini, alții sunt observați mai rar Funcția de filtrare a rinichilor Scăzută Scăzută Analiza biochimică a sângelui: - azotul rezidual și fracțiile acestuia În limite normale Mai des, nivelul de azot rezidual este crescut - colesterol, lipide (total, trigliceride, acizi grași liberi, fosfolipide) Întotdeauna hipercolesterolemie severă și hiperlipidemie Hipercolesterolemie moderată sau ușoară, hiperlipidemie - proteine și fracțiile lor Hipoproteinemie, o scădere bruscă a nivelului de albumină, y-globuline Hipoproteinemie moderată, nivelul y-globulinelor este adesea crescut - titrul de C -complement Normal redus moderat sau drastic Bolile copilăriei Volumul Sfârșitul mesei Dializa sanguina: - anemie Necaracteristica la debutul bolii Moderat, se dezvolta des -soe Creștere brusc (mai mult de - mm pe oră) Creștere Modificări morfologice ale glomerulilor în timpul biopsiei Aderența pediculilor, „deshidratarea” și umflarea podocitelor în prezența glomerulonefritei minime Glomerulonefrite membranare sau membrano-liferative, FSGS, semilune etc Curs, în general, receptiv la terapia hormonală; la majoritatea pacienților, rezultatul bolii este recuperarea, deși - % dintre pacienți au recidive De regulă, forme rezistente la hormoni: la jumătate dintre pacienți, rezultatul este nefrita cronică doza, NS secundar (intoxicatii, boli difuze ale tesutului conjunctiv etc ) Odată cu analiza anamnezei și a tabloului clinic, sunt luate în considerare și rezultatele unei biopsii de rinichi Indicațiile pentru o biopsie renală la pacienții cu NS sunt: un curs ineficient de terapie cu prednisolon de - luni în doză completă, prezența la un pacient cu NS a semnelor persistente de „sindrom nefritic” (hipertensiune arterială, azotemie, hematurie), precum și valori scăzute ale complementului în sângele periferic, date de pedigree pe mai mulți pacienți cu nefropatii din familia copilului Recunoașterea amiloidozei în fazele inițiale ale bolii este dificilă Trebuie acordată atenție cursului atipic al NS - pacientul are hepato-și splenomegalie severă, polineuropatie, niveluri scăzute de limfocite T și B cu un nivel ridicat de globuline y și P În urină se pot detecta proteina Bence-Jones (caracteristică mielomului multiplu), o mulțime de y-glicoproteine și lipoproteine Copilul are antecedente de boli difuze ale țesutului conjunctiv (artrita reumatoidă, lupus eritematos etc ), tratate intensiv cu medicamente hormonale și citostatice sau infecții purulente, purulent-septice recurente Dacă se suspectează amiloidoza, este necesară o biopsie nu numai a rinichiului, ci și a mucoasei rectale Proteinuria ortostatică este suspectată la fiecare copil care are doar proteinurie izolată (nicio modificare a sedimentului urinar, fără alte anomalii de laborator sau clinice) O persoană sănătoasă în urina zilnică poate avea până la mg de proteine, dar la % dintre persoanele de orice vârstă la testele de urină, proteinuria poate fi mult mai mare ( - g sau mai mult) După colectarea urinei cu respectarea tuturor condițiilor necesare (eliminarea febrei, efort fizic intens, expunere la frig; toaleta organelor genitale înainte de colectarea urinei etc ) și în absența Alte dovezi clinice și de laborator de nefropatie, intermitentă sau pozițională se suspectează proteinurie (ortostatică) Proteinuria ortostatică apare predominant la băieți și de obicei nu depășește g/zi Pentru a stabili un diagnostic, pacienții trebuie să colecteze urină de dimineață până la culcare (aproximativ Capitolul h) si apoi in timpul noptii pana a doua zi dimineata (timp de aproximativ h) În ambele porțiuni de urină se determină cantitatea totală de proteine, rezultatele se recalculează timp de de ore Diagnosticul de proteinurie ortostatică se stabilește dacă excreția proteinelor în timpul zilei (în poziție verticală) este crescută, iar excreția proteinelor noaptea ( în decubit dorsal) rămâne în intervalul normal Dacă conținutul de proteine este crescut în ambele probe, atunci pacientul are proteinurie „persistentă”, care, de regulă, indică prezența leziunilor structurale ale glomerulilor sau tubilor Patogenia proteinuriei poziționale nu este clară și numai la unii copii poate fi explicată prin creșterea lordozei lombare, la alții, sunt suspectate caracteristici ale hemodinamicii renale Prognosticul este aproape întotdeauna bun, tratamentul nu este necesar, totuși, examinarea clinică a unor astfel de copii de către un nefrolog-urolog este obligatorie timp de ani curgere MINS se desfășoară de obicei în valuri (la % dintre pacienții cu un curs scurt de terapie cu prednisolon), vaccinările profilactice, SARS și răcirea pot provoca exacerbare Datorită nivelurilor scăzute de IgG, properdin și alte proteine, copiii cu MINS dezvoltă adesea infecții intercurente care pot exacerba NS Mai des cu NS la pacienții cu GN ( % au infecții în timpul tratamentului într-o clinică somatică) decât cu MINS ( % au infecții încrucișate într-un spital general) O complicație a sindromului nefrotic poate fi o insuficiență renală acută ca urmare a unor tulburări severe ale metabolismului apei și electroliților În aceste cazuri, hiperhidratarea extracelulară este asociată cu hiperhidratarea intracelulară (excesul de lichid se scurge în celule), apoi umflarea celulelor tubulare duce la o scădere și mai mare a diurezei, în legătură cu aceasta, nivelul de azot rezidual din sânge crește, se dezvoltă insuficiență renală acută, clinica edemului cerebral: stare Starea pacientului se deteriorează brusc, anorexia crește, există o aversiune față de băutură, greață, vărsături, dureri de cap, smucituri musculare, nevralgie și convulsii Limba este abundent acoperită, dar umedă Temperatura corpului scade Greu de diferențiat cu șoc hipovolemic (nefrotic), criză nefrotică abdominală Edemul retinian cu deficiență de vedere este, de asemenea, una dintre complicațiile rare la copii Alte complicații pot fi tromboza venelor și arterelor rinichilor, flebotromboza, embolia pulmonară Tabloul clinic al trombozei venei renale în MINS este nespecific; pot apărea dureri în părțile laterale ale abdomenului, hematurie macroscopică, deteriorarea stării de bine, scăderea funcției renale, hipertensiune arterială, insuficiență renală acută Înainte de introducerea antibioticelor în terapie, bolile infecțioase reprezentau o complicație formidabilă: peritonită, pneumonie, erizipel, sepsis etc Clinica complicațiilor medicamentoase este enumerată mai jos Bolile copilăriei Volumul Tratament În perioada de manifestări avansate ale bolii, terapia trebuie efectuată într-un spital Regimul în perioada activă a bolii este pat Extinderea regimului se realizează pe măsură ce starea generală se îmbunătățește și edemul dispare Este important de reținut că imobilizarea prelungită este dăunătoare, deoarece favorizează demineralizarea osoasă, tromboza, ceea ce face oportună efectuarea terapiei cu exerciții fizice pentru pacienți, chiar și pentru cei care au fost în repaus la pat Arătând încălzirea constantă a spatelui („jachetă matlasată”), purtarea șosetelor de lână, igiena constantă a corpului, în special cavitatea bucală, prevenirea constipației Dieta este fără sare, cu restricția de lichide, grăsimi animale, excluderea alimentelor bogate în extracte, condimente și mâncăruri picante Cantitatea zilnică de lichid trebuie să fie egală cu cantitatea de urină din ziua precedentă plus ml/kg greutate corporală (pentru pierderea imperceptibilă de apă) Odată cu dispariția edemului, sarea de masă este introdusă în alimentația copilului, începând cu , g pe zi Trebuie amintit că, pentru pacienții cu MINS, restricțiile de lichide sunt necesare numai cu edem sever și funcție renală afectată Mai mult, cu hipovolemie pe fondul numirii diureticelor și steroizilor, restricția de lichide contribuie la deteriorarea proprietăților reologice ale sângelui și la apariția trombozei Dacă în primele zile ale bolii, cantitatea de proteine din dietă ar trebui să fie în intervalul normal ( , g / kg pe zi), atunci după normalizarea testelor de urină și o dinamică inversă clară a edemului, este prescris un tabel cu un conținutul de proteine optim pentru vârstă (adică , - g/kg), care necesită introducerea suplimentară a alimentelor bogate în proteine: brânză de vaci, pui, ouă, pește de râu etc Sunt utile pupaturile de fulgi de ovăz, cerealele, decocturile, dieta îmbogățire cu alimente proteice precum creveți, pastă de krill, alge marine (nu conservate), fructe și legume proaspete bogate în potasiu, vitamine, alimente preparate cu adaos de -sitosterol (ajută la reducerea sintezei colesterolului) Tabelul nr îndeplinește aceste cerințe Pacienților cu glomerulonefrită difuză cu sindrom nefrotic la internarea în spital li se atribuie tabelul nr c cu o trecere ulterioară la tabelul nr și nr a La copiii cu NS atopică dovedită prin date anamnestice, clinice și de laborator, ar trebui excluse produse precum laptele, brânza de vaci, brânza, peștele, citricele, căpșunile, căpșunile, coacăzele și mierea Desigur, la astfel de pacienți, este necesar să se efectueze examinări alergologice pentru produsele alimentare și să se elimine alergenii identificați din dietă Acești copii sunt indicați pentru zaditen (ketotifen) , mg/kg administrat de ori pe zi după mese sau ca medicament ( , g oral de ori pe zi) Dacă sunt detectați anticorpi anti-gluten, se prescrie o dietă cu agliadină Cu hipovolemie severă și hipoalbuminemie (mai puțin de g / l), reopoliglucina pe glucoză sau reogluman este prescris intravenos în doză de - ml / kg, mai rar - % soluție de albumină - ( , - g albumină per kg greutate corporală) Aceasta duce la o creștere a BCC și la stimularea sintezei hormonului natriuretic atrial După ce a terminat de intrat Capitolul Boli ale rinichilor și ale tractului urinar preparatele volemice sunt perfuzate cu Lasix mg/kg O atenție deosebită trebuie acordată la prescrierea albuminei, deoarece poate intensifica procesul imunopatologic, este bogată în sodiu Administrarea de glucocorticoizi este principalul tip de terapie patogenetică în MINS Se preferă prednisonul, care are o acțiune mai lentă și mai lungă decât hidrocortizonul Pentru MINS, prednisolonul este utilizat în doză zilnică de mg pe m de suprafață corporală ( - , mg/kg) Jumătate din doză se administrează parenteral timp de - zile Este necesară o împărțire zilnică a dozei: / din aceasta se administrează la dimineața și */ la - pm Într-o doză completă, prednisolonul este utilizat până când starea se ameliorează, o scădere bruscă a edemului (mai bine dispariția) și la - zile după eliminarea proteinuriei, dar nu mai puțin de - săptămâni Se crede că copiii cu MINS până la sfârșitul primei săptămâni de terapie cu prednison dau remisie în % din cazuri, a -a săptămână - %, a -a săptămână - % și, în final, până la sfârșitul celei de-a -a săptămâni în % cazuri Cu toate acestea, această remisiune este stabilă (când se întrerupe terapia hormonală) doar la - % dintre copii, astfel încât hormonii în doză completă trebuie administrați la - zile după normalizarea testelor de urină și apoi doza trebuie redusă Există două metode: ) o doză de , mg/kg greutate corporală sau mg/m care se administrează la micul dejun la fiecare de ore timp de săptămâni și apoi se reduce treptat pe parcursul a săptămâni; ) doza completă ( mg/kg) trebuie redusă treptat cu comprimat (adică mg) pe săptămână până la o doză de , mg/kg, care trebuie administrată zilnic timp de până la - luni, după care se ar trebui anulat treptat Conform opiniei general acceptate, cursul inițial al terapiei hormonale pentru MINS ar trebui să fie de cel puțin luni și nu mai mult de luni Acest mod oferă cel mai mic procent de recăderi N D Savenkova și A V Papayan ( ), pe baza a zece ani de experiență clinică, recomandă ca durata terapiei inițiale cu glucocorticoizi a debutului MINS să fie limitată la luni: prednisolon mg/kg pe zi zilnic până la - analize negative consecutive ale urinei zilnice pentru proteine Apoi mg/kg la două zile timp de - săptămâni; , mg / kg la două zile - săptămâni; mg/kg la două zile - săptămâni; , mg / kg la două zile - săptămâni, urmată de anulare Autorii recomandă tratarea recăderii MINS conform aceleiași scheme Utilizarea pe termen lung a glucocorticoizilor poate duce la dezvoltarea unui număr de efecte secundare și complicații - creșterea proceselor de gluconeogeneză, care provoacă hiperglicemie, obezitate, diabet zaharat steroizi, catabolism proteic (întârziere și oprire a creșterii, azotemie); o întârziere a sodiului în organism și pierderi semnificative de potasiu (astenie, dureri musculare, prelungirea intervalului QT pe ECG, scăderea segmentului ST, inversarea undei T, apariția unei unde U), calciu (osteoporoza de coloana vertebrală și oasele tubulare, fracturi patologice); disfuncție a sistemului digestiv (creșterea apetitului, dureri epigastrice, ulcere ale tractului gastro-intestinal, pancreatită hemoragică); sistemul cardiovascular (hipertensiune arterială, tulburări de ritm cardiac); SNC (euforie, iritabilitate, Bolile copilăriei Volumul psihic, somn etc ); leziuni ale pielii (hirsutism, vergeturi, acnee), ochi (cataractă), sistemul sanguin (limfopenie, leucocitoză, scăderea coagularii); scăderea rezistenței organismului la infecții (boli infecțioase concomitente frecvente, activarea focarelor latente de infecție) Mai ales des ( / dintre copiii cu NS) se dezvoltă sindromul Itsenko-Cushing secundar (fața de lună, obezitate, hirsutism, hipertensiune arterială) În acest sens, glucocorticoizii trebuie combinați cu preparate de potasiu (soluție % pe cale orală, desert sau lingură de - ori pe zi) și calciu, tratamentul trebuie efectuat sub controlul măsurării tensiunii arteriale, determinarea periodică a nivelului de glucoză, azot rezidual (în perioada de aplicare a dozelor maxime de medicamente), ser de potasiu, sodiu și calciu, ECG Triamcinolona și dexametazona au mai puține efecte secundare asupra metabolismului carbohidraților și apă-minerale, dar administrarea lor pe termen lung este nepractică, deoarece inhibă sinteza glucocorticoizilor de către glandele suprarenale ale pacientului mai mult decât prednisolonul Insuficiența suprarenală, în special cu reducerea dozei, este o complicație tipică a terapiei cu glucocorticoizi Poate fi acută sau cronică Cu osteoporoză severă, este recomandabil să se efectueze un curs de - săptămâni de tratament cu vitamina D la o doză zilnică de UI O serie de complicații ca urmare a utilizării pe termen lung a glucocorticoizilor sunt asociate cu suprimarea glandelor suprarenale ale pacientului: sindromul de sevraj - exacerbarea bolii cu scăderea dozei și retragerea hormonilor; dezvoltarea insuficienței suprarenale în boli intercurente, leziuni la un copil după încheierea unui curs lung de hormoni Cu exacerbări și recăderi ale bolii, cei mai mulți clinicieni recomandă un al doilea curs de tratament cu glucocorticoizi, similar celui inițial, dar mai scurt - timp de - luni Pentru a stimula funcția suprarenală în timpul eliminării glucocorticoizilor sau al prescrierii dozelor de întreținere, trebuie efectuate cure de - săptămâni de etimizol sau glicyram (un preparat din rădăcină de lemn dulce), pantotenat de calciu Imunosupresoarele sunt utilizate pentru rezistența hormonală (ineficacitatea unui curs de luni de prednisolon la o doză zilnică de mg / kg) sau dezvoltarea dependenței hormonale (apariția proteinuriei cu scăderea dozei de prednisolon și, prin urmare, incapacitatea pentru a „scăpa” de dozele sale mari) Numirea clorbutinei (leukeran, clorbucil) la o doză zilnică de , - , mg / kg timp de săptămâni este indicată (administrată o dată pe zi dimineața după mese), apoi se prescrie o jumătate de doză timp de - luni Mult mai rar, se folosesc alte citostatice - azatioprină (Imuran) și ciclofosfamidă Pe fondul clorbutinei, doza de prednisolon este redusă, intervalul dintre dozele sale este crescut într-un curs intermitent cu încercări de a anula complet prednisolonul Efectuarea unui curs de clorbutină reduce semnificativ frecvența recăderilor în dependența hormonală și contribuie la remisiunea clinică și de laborator pe termen lung Cu toate acestea, numirea de citostatice crește semnificativ riscul de a dezvolta tumori maligne Capitolul Boli ale rinichilor și ale tractului urinar cholei, prin urmare, la copiii din familii cu un nivel ridicat de tumori în rândul rudelor, utilizarea citostaticelor este contraindicată O indicație pentru numirea precoce a citostaticelor, împreună cu glucocorticoizi, heparină și agenți antiplachetari, este NS persistentă, care complică evoluția AGN, adică glomerulonefrita cronică aproape primară, RPGN Înainte de numirea citostaticelor, este recomandabil să se efectueze o biopsie renală și, dacă la pacient sunt detectate modificări membrano-proliferative, fibroplastice, extracapilare, se decide asupra utilizării citostaticelor În ultimii ani, ciclosporina A în doză de mg/kg pe zi timp de câteva luni a fost folosită cu succes ca imunosupresor în NS rezistente la hormoni Dacă nu se poate obține o remisiune stabilă pe fondul terapiei combinate cu glucocorticoizi și citostatice pentru NS, ciclosporina A trebuie prescrisă la - mg/m pe zi timp de - luni Diureticele pot fi utile în tratament, dar trebuie amintit că există hipovolemie marcată la începutul bolii, pe care diureticele o pot exacerba În această perioadă, restricția de lichide este de preferat să fie utilizată pentru tratamentul edemului decât numirea de diuretice Mai des, o combinație de furosemid (o singură doză de mg/kg se administrează intramuscular de două ori - dimineața și după-amiaza) și aldactonă (veroshpiron) în doză zilnică de mg/kg, împărțită în doze orale ( zi și seara), sau amilorid ( mg cu ore înainte de introducerea furosemidului), hipotiazidă ( mg/kg oral de ori pe zi, concomitent cu furosemid) Toate aceste diuretice cresc excreția de potasiu în urină, prin urmare, atunci când le utilizați, este necesar să se îmbogățească dieta cu potasiu (cartofi, banane, stafide, spanac, prune uscate, caise uscate, pepene uscat etc ) sau să se dea preparate de potasiu sub formă de soluție de clorură de potasiu % Pentru a menține diureza adecvată la pacienții cu hipoalbuminemie severă, administrarea de diuretice de ansă este combinată cu perfuzii cu albumină [Cibrik DM, ] Același autor recomandă reducerea proteinuriei în GN cu sindrom nefrotic: - numirea inhibitorilor enzimei de conversie a angiotensinei sau a antagoniştilor receptorilor angiotensinei II; — utilizarea atentă a antiinflamatoarelor nesteroidiene; - limitarea aportului de proteine din alimente La internarea în clinică, unui pacient cu sindrom nefrotic i se prescrie un curs de antibiotice (ampiox, ampicilină etc ) pentru a preveni infecția pneumococică Terapia cu vitamine Alocați vitaminele A ( UI / kg, dar nu mai mult de UI pe zi timp de săptămâni), E, B , C, Bp B în doze normale Kinetoterapie se reduce la efectuarea de băi ușoare pe partea inferioară a spatelui ( proceduri, începând de la - minute cu o creștere treptată a duratei băii) Bolile copilăriei Volumul până la de minute) În clinica A V Papayan, din primele zile de internare în spital a pacienților cu MINS, electroforeza cu heparină în zona rinichilor este utilizată - UI / kg dată pe zi nr - Terapia etiotropă și patogenetică a proceselor infecțioase la pacienții cu MINS poate include prescrierea de antibiotice pentru infecțiile bacteriene dovedite, viferon și alți interferoni pentru transportul virusului hepatitei B, aciclovir pentru infecția cu herpes dovedit, diflucan pentru candidoză etc Terapia imunoreglatoare este indicată numai pentru indicații imunologice stricte Observație la dispensar în clinică Copilul este observat de un nefrolog și de un medic local înainte de a fi transferat la o clinică pentru adulți Vaccinările preventive pentru astfel de copii sunt contraindicate chiar și în perioada de remisiune din anul următor, iar apoi se efectuează numai conform indicațiilor epidemice Periodic ( dată în săptămâni în primele luni după externare, dată pe lună în următoarele luni și dată pe trimestru în următorii ani) faceți un test de urină și măsurați tensiunea arterială Este foarte important să se trateze rațional infecțiile acute și cronice la un pacient (în special, imunoglobulina este contraindicată!) În cazul bolilor intercurente trebuie prescrise agenți desensibilizanți, analiza urinei se face atât la culmea bolii, cât și la - zile de la finalizarea acesteia Pentru a exclude focarele cronice de infecție, pacientul consultă un dentist și un otolaringolog de ori pe an, fac teste pentru ouă de viermi (toamna și primăvara) Tratamentul în sanatoriu al copiilor cu NS se face cel mai bine la luni după terminarea exacerbării în stațiunea climatică Bairam-Ali, al cărei efect terapeutic asupra pacienților cu rinichi este în principal într-un climat uscat și cald, ceea ce contribuie la o pierdere semnificativă a fluid prin piele și plămâni, ceea ce facilitează activitatea rinichilor bolnavi Prognoza Cu MINS cu terapie rațională, prognosticul este adesea favorabil - - % dintre pacienți se recuperează NS la un pacient cu GN difuză este întotdeauna un semn de CGN S-a constatat că rezistența la glucocorticoizi la pacienții cu NS este legată de antigenul HLA DR , iar un prognostic nefavorabil este asociat cu DR , DR , B , A La acești pacienți (inclusiv copiii cu MINS) au fost dezvăluite deficitul de celule T și un conținut scăzut de receptori de glucocorticoizi pe limfocite Aproape întotdeauna, CRF se dezvoltă în sindromul nefrotic la copiii cu infecție HIV, diabet zaharat, GN proliferativ membranos, în - % din cazuri - dacă NS a complicat cursul lupusului eritematos, purpura anafilactoidă sau este o manifestare a sclerozei segmentare focale Prevenirea nu a fost dezvoltată Capitolul Boli ale rinichilor și ale tractului urinar GLOMERULONEFRITA CRONICA Glomerulonefrita cronică (CGN) este un grup de glomerulopatii primare eterogene caracterizate prin procese inflamatorii, sclerotice și distructive progresive persistente, cu afectare ulterioară a altor părți ale nefronului, în special, și scleroza tubulo-interstițială Clinic, CGN se caracterizează printr-un curs lung, adesea ondulat și un polimorfism pronunțat al tabloului clinic la diferiți pacienți CGN este cea mai frecventă cauză a insuficienței renale cronice (IRC) la copii (excluzând nou-născuții și copiii mici) și reprezintă aproximativ % din cazurile în care sunt indicate dializa și transplantul de rinichi : Etiologie În prezent, nu există nicio îndoială că CGN, de regulă, este o boală cronică primară, adică o boală sui generis Și totuși, nu poate fi exclusă o terapie medicamentoasă irațională (utilizarea pe termen lung a medicamentelor nefrotoxice, polifarmacie, abuz de heparină, antiinflamatoare nesteroidiene în tratamentul OSGN, lipsa terapiei cu antibiotice pentru infecțiile streptococice etc ), focarele cronice de infecție, infecții virale persistente, încărcături antigenice excesive (infecții combinate și recurente, injecții repetate de imunoglobuline, vaccinări profilactice administrate necorespunzător), polihipovitaminoza severă, răcirea, malnutriția în OSGN sau după transferul acesteia nu sunt legate de transformarea acesteia în CGN Acest lucru ni se pare incontestabil și, prin urmare, tratamentul rațional în faze al pacienților cu OSGN este atât de important În același timp, majoritatea copiilor bolnavi cu CGN nu au antecedente de OSGN și, în consecință, etiologia CGN la aceștia rămâne neclară În ultimii ani, rolul infecțiilor latente și cu desfășurare lent în etiologia CGN - hepatita B, citomegalie, paragripa etc Patogeneza Rolul decisiv al procesului imunopatologic în patogeneza CGN la majoritatea copiilor este fără îndoială În acest caz, fie afectarea rinichilor poate avea o importanță decisivă, ducând la o intrare prelungită și masivă a antigenelor renale în fluxul sanguin (cauzată de ambele motive imunologice - complexe imune, autoanticorpi, limfocite citotoxice și non-imune - instabilitate a membranelor nefronice) , deteriorarea barierei histohematogene de către diverși factori, inclusiv medicamente, displazie renală de diverse origini) sau tulburări de reactivitate imunologică, în care este posibil un proces autoimun la țesutul intact (mai des acestea sunt boli sistemice în care afectarea rinichilor este secundară) , adică este una dintre manifestările bolii) Bolile copilăriei Volumul Infecțiile virale persistente pot provoca ambele procese, deoarece la anumiți indivizi pot afecta intens rinichii și, de asemenea, au capacitatea de a inhiba funcția supresoarelor T, macrofagelor Deficitul de supresori T poate fi ereditar Circulația pe termen lung a microorganismelor și a antigenelor acestora la om poate fi predeterminată genetic dacă o persoană este homozigotă pentru genele Ig, care determină un răspuns imun slab Compoziția antigenică determinată genetic a rinichiului, proprietățile membranelor sale celulare, de care depinde, în special, stabilitatea barierei histohematice, capacitatea streptococilor, a virușilor de a deteriora această barieră și de a provoca eliberarea de antigene renale „ascunse” în fluxul sanguin, displazia renală congenitală și dobândită sunt factori care predispun la HNG Se studiază rolul altor imunodeficiențe ereditare, în special sistemul complementului în geneza bolilor renale recurente Se știe că deficiența componentelor complementului C r, C , C , C se poate manifesta ca lupus eritematos sistemic, ca sindrom asemănător lupusului sau GN mesangio-proliferativ segmentar Clasificare Formele clinice ale cursului diferă: ) hematuric, ) edematos-proteinuric (nefrotic), ) mixt Clasificarea morfologică este dată mai sus În CGN, GN proliferativă membranoasă, glomeruloscleroza segmentară focală, nefropatia IgA și nefropatia membranoasă sunt cel mai adesea detectate În funcție de etapele bolii, glomerulonefrita se distinge fără afectarea funcției renale, cu afectarea tranzitorie a funcției lor, insuficiență renală cronică (stadiile I, II, III) Tabloul clinic Cu o variantă hematurică a cursului, debutul bolii este uneori neclar: în timpul unei examinări de rutină sau după o boală, în testele de urină sunt detectate microhematurie și proteinurie ușoară Eritrocitele - leșiate, mai rar proaspete, acoperă toate câmpurile vizuale (sau numărul lor este mic), dar cu testul Addis, eritrocituria zilnică în timpul examinărilor repetate este peste - milioane Copilul de obicei nu se plânge, tensiunea arterială este normală , iar testele funcției renale nu evidențiază anomalii din normă Adesea, pacienții găsesc focare ascunse de infecție (amigdalita cronică etc ), anemie ușoară Cu o anamneză atentă, uneori este posibil să se stabilească că pacientul a suferit un atac nefritic acut în trecut Capitolul Boli ale rinichilor și ale tractului urinar De regulă, sindromul urinar izolat este foarte persistent, iar hematuria nu dispare complet mult timp, deși intensitatea sa variază Cursul ondulat al hematuriei izolate este caracteristic bolii Berger Adesea, un sindrom hematuric izolat fără nicio clinică durează - ani Periodic, unii pacienți se pot plânge de dureri ușoare de spate, umflături, dureri abdominale, oboseală, dureri de cap Uneori, pacienții sunt palizi, au anemie, tensiune arterială crescută Cu persistența simptomelor, vorbim despre dezvoltarea insuficienței renale cronice Biopsia renală evidențiază de obicei glomerulonefrită mesangioproliferativă și nefropatie IgA La forma edemato-proteinurică, simptomele sunt mult mai distincte iar diagnosticul ei în timpul unui examen de rutină este deja destul de rar Principalele simptome ale bolii sunt proteinuria masivă (mai mult de % în analiza de rutină a urinei) și diferite grade de edem Nu există întotdeauna o relație clară între severitatea proteinuriei și sindromul edematos Această formă de CGN are adesea un debut acut: după o infecție respiratorie, amigdalita, răcire, vaccinare și, uneori, în exterior, o clinică de nefrită acută cu proteinurie masivă se dezvoltă fără motiv În ciuda tratamentului, nu există o regresie semnificativă a proteinuriei și edemului, deși hipertensiunea arterială și azotemia se rezolvă de obicei Se dezvoltă hipoproteinemie, hiperlipidemie și alte simptome prezentate în secțiunea Sindrom nefrotic Biopsia renală arată glomerulită mesangioproliferativă Boala decurge timp indelungat, in valuri, cu tendinta pronuntata la infectii intercurente Pentru o lungă perioadă de timp, funcția de excreție a azotului a rinichilor nu este perturbată, dar în cele din urmă apare insuficiența renală cronică Forma mixtă de CGN (combinație de hematurie, edem, hipertensiune arterială, proteinurie masivă) se desfășoară în mod deosebit nefavorabil, CRF se dezvoltă precoce De obicei, debutul bolii are loc ca nefrită acută, dar vindecarea procesului este scăzută Simptomelor menționate mai sus li se alătură manifestările de hipertensiune arterială: dureri de spate, cefalee, amețeli, iritabilitate sau letargie, vedere încețoșată Uneori, paralizia facială poate fi singura manifestare a hipertensiunii severe Encefalopatia hipertensivă poate fi precedată (sau însoțită de) vărsături, hiperreflexie, ataxie și convulsii focale sau generalizate Limitele matității cardiace relative sunt extinse spre stânga, adesea auscultează un suflu sistolic la vârf Pacientul este adesea anemic Raze X dezvăluie o inimă sub forma unei „rățe așezate”, ECG arată semne de suprasolicitare ventriculară stângă Presiunea arterială depășește semnificativ standardele de vârstă (presiunea maximă în mm Hg = + p, unde n este numărul de ani, minim = '/ maxim + ) Rezultatele studiului fundului de ochi indică prezența angioretinopatiei hipertensive În acest curs de nefrită cronică, CRF apare după - ani de boală, sau chiar mai devreme Biopsia renală arată de obicei glomerulită fibroplastică proliferativă Tabloul clinic al CKD este prezentat mai jos Bolile copilăriei Volumul Diagnostic CGN este diagnosticat pe baza unui complex de studii clinice și de laborator, al căror domeniu de aplicare este descris într-o secțiune similară despre AGN Diagnosticul etapelor insuficienței renale cronice, vezi mai jos Pacienții cu sindrom nefrotic trebuie examinați pentru antigenemie HB, citomegalie sau pentru a determina nivelul lor de anticorpi corespunzători V I Naumova a constatat infecția HB la % dintre copiii cu CGN În centrele nefrologice cu un curs torpid de nefropatii, în ciuda terapiei complexe (mai ales atunci când sindromul nefrologic este combinat cu hipertensiune arterială), dacă se suspectează amiloidoza și disembriogeneza renală, se efectuează o biopsie renală Biopsia este contraindicată în stadiul III CRF, chisturi și tumori ale rinichilor, tuberculoză renală, paranefrită și pielonefrită, anevrism al arterei hepatice, rinichi solitar sau ridat și suspiciunea sau detectarea diatezei hemoragice (adesea trombocitopatie), hipertensiune arterială cu un minim tensiune arterială mai mare de mm Hg Artă Sensul biopsiei este de a clarifica diagnosticul, adică de a identifica tipul morfologic de afectare a rinichilor și, de aici, decizia privind oportunitatea prescrierii glucocorticoizilor, citostaticelor (imunosupresive) Microscopia cu lumină, electroni și imunofluorescență a materialului de biopsie ne permit să vorbim despre prognosticul nefropatiei Identificarea hipoplaziei și disembriogenezei țesutului renal face ca terapia cu imunosupresoare practic să nu aibă sens, deoarece efectul lor dăunător este mare și, desigur, nu va exista niciun efect pozitiv al tratamentului În NS, care complică evoluția GN cu scleroză focală și difuză, modificări lobulare și extracapilare (din punct de vedere clinic, astfel de pacienți au întotdeauna hipertensiune arterială), administrarea izolată de glucocorticoizi este ineficientă Glucocorticoizii sunt contraindicați și în amiloidoză, infecții, tumori Modificările membranoase, fibroplastice difuze și extracapilare pot servi ca indicație pentru numirea precoce a unei combinații de citostatice, glucocorticoizi, anticoagulante, antiagregante Diagnostic diferentiat CGN este deosebit de des diferențiată de pielonefrita cronică, având în vedere că leucocituria este adesea detectată la pacienții cu glomerulonefrită din cauza leziunilor interstițiale Uroculturile sistematice, testele pentru gradul de bacteriurie și uneori urografia intravenoasă permit un diagnostic corect Leucocituria în CGN poate fi și în absența unui proces microbio-inflamator în rinichi, adică fără pielonefrită Prezența persoanelor cu boli de rinichi în rândul rudelor directe ale copilului, prezența stigmatelor disembriogene, pierzirea copilului, pierderea auzului, torpiditatea procesului de terapie direcționează medicul să caute date care indică nefrita ereditară sau disembriogeneza renală Dacă pacientul, pe lângă afectarea rinichilor, are artropatie, piele Capitolul Boli ale rinichilor și ale tractului urinar modificări, febră, este necesar să se excludă lupusul eritematos sistemic Persoanele cu HLA B , DRw , DR , SC , Sw sunt predispuse la lupus eritematos sistemic, iar cu deficit de C , frecventa HLA Dw , B este mare Cu hematurie persistentă izolată, diagnosticul diferențial se realizează cu nefrolitiază, tumori, tuberculoză renală, nefrită ereditară, leziuni ale vaselor renale, complicații ale terapiei medicamentoase Tratament Terapia trebuie strict individualizată în funcție de forma bolii, prezența și stadiul insuficienței renale, bolile concomitente și complicațiile Medicul trebuie să evalueze întotdeauna activitatea procesului, posibilitatea de progresie a bolii și apoi să cântărească riscul anumitor regimuri de medicamente active La începerea terapiei active, este necesar să vă asigurați că riscul de reacții adverse, complicații (atât imediate, cât și pe termen lung) este mult mai mic decât posibilitatea de a încetini sau opri progresia CGN Din păcate, pentru pacienții cu CGN din literatură există o abundență de recomandări adesea contradictorii, ceea ce dictează oportunitatea biopsiei de rinichi în stabilirea diagnosticului de CGN Cu toate acestea, chiar și după evaluarea rezultatelor unei biopsii de rinichi, terapia este și mai mult determinată de varianta clinică a bolii Unitatea de vederi există doar asupra necesității unei terapii complexe cu patru componente pentru GNRP, GN mesangio-proliferativă Dacă vorbim despre terapia de bază a pacienților cu CGN, atunci aceasta include dieta, medicina pe bază de plante, căutarea și tratamentul rațional al bolilor și complicațiilor concomitente Dieta depinde de starea funcțională a rinichilor În absența funcției renale afectate, este recomandabil să se limiteze într-o oarecare măsură sarea (nu mai mult de - mg / kg pe zi), să se excludă din dietă toate produsele industriale de conserve, ciupercile și mâncărurile din acestea, bulionul de carne și pește , condimente, produse afumate, murături, produse, care conțin multă histamina sau provoacă eliberarea acesteia Astfel, restricțiile alimentare sunt doar calitative În perioada de exacerbare la copiii cu o variantă hematurică a CGN, dieta se construiește conform tipului prescris pentru AGN În timpul unei exacerbări la pacienții cu forme hematurice și mixte ale cursului, se recomandă o dietă fără sare și cu conținut scăzut de proteine (cantitatea zilnică de proteine este de aproximativ g / kg), adică tabelul nr c Cu toate acestea, extinderea dietei și creșterea încărcăturii de proteine sunt efectuate mai lent decât în nefrita acută Acest lucru este valabil mai ales pentru pacienții cu azotemie Durata restricției stricte a clorurii de sodiu depinde de gradul de hipertensiune arterială, de severitatea edemului Principiile încărcării cu fluide sunt aceleași ca și pentru FOC Regimul depinde de starea generală a pacientului, de severitatea hipertensiunii și a edemului Trebuie amintit că imobilizarea prelungită a pacienților este irațională, deoarece cu CGN are loc o demineralizare a oaselor, care crește Bolile copilăriei Volumul în absenţa mişcării Repausul la pat este prescris numai în stare gravă a pacienților în perioada de exacerbare Fitoterapie N G Kovaleva, pe baza multor ani de experiență proprie, recomandă pacienților cu boli renale cronice următoarea colecție: lavandă cu țepi; iarbă - g, coacăze negre, frunze - g; mesteacăn alb, frunză - g; iedera budra, iarbă - g; ienupăr comun, fructe - g; hamei obișnuit, conuri - g; Trandafir de Crimeea, petale - g; urs, frunze - g; gândac medicinal, plantă - g; afine, frunze - g; pătlagină mare, frunză - g; urzică, iarbă - g; măceșe maro, fructe zdrobite - g; căpșuni sălbatice, fructe - g; coada-calului, lăstari - g Preparați - g din colecție ml apă clocotită, fierbeți timp de de minute, nu fierbeți; luați - ml de ori pe zi timp de o jumătate de oră înainte de mese calde Potrivit lui N G Kovaleva, perfuzia poate fi luată o perioadă lungă de timp (luni și ani), întotdeauna sub controlul analizelor de urină Igienizarea focarelor cronice de infecție, tratamentul colecistopatiilor și a altor boli concomitente este o verigă importantă în tratamentul pacienților În același timp, este important să evitați medicamentele nefrotoxice, să nu folosiți y-globulina, produse din sânge, terapia cu vitamine excesive, adică medicamente care activează puternic sistemul imunitar Atunci când sunt detectate infecții virale persistente, eforturile trebuie îndreptate către tratamentul acestora (interferoni sau interferonogene, terapie imunomodulatoare, medicamente specifice pentru chimioterapie etc ) Terapia simptomatică este similară cu cea descrisă în secțiunea „Glomerulonefrita acută difuză” Tratament medical Glucocorticoizii singuri nu sunt utilizați în CGN În cazul glomerulitei morfologic membranoase (cu dezvoltarea treptată a simptomelor clinice, în principal reduse la proteinurie și edem), este recomandabil pentru o perioadă de timp un tratament alimentar cu adăugarea de clopoțel ( mg/kg pe zi în doze) sau indometacină ( mg) / kg pe zi în doze), dar dacă există chiar semne inițiale de insuficiență renală sau hipertensiune arterială, atunci este recomandată terapia complexă cu glucocorticoizi, citostatice și un agent antiagregant plachetar Dintre imunosupresoare, în ultimii ani, ciclosporina A a fost recomandată din ce în ce mai mult în doze de - mg/kg pe zi, adică creșterea treptată a dozei, sub controlul nivelului medicamentului în sânge, care nu ar trebui depășește - ng/ml Ciclosporina are nefrotoxicitate, până la dezvoltarea insuficienței renale acute ireversibile Dintre celelalte citostatice, ciclofosfamida sau azatioprina sunt prescrise clorabucil CGN mezangio-proliferativă în primul atac de NS se tratează cu glucocorticoizi, în atacuri repetate cu terapie cu componente (glucocorticoizi + citostatic + heparină + antiagregant) Glomeruloscleroza segmentară focală este cea mai rezistentă formă de CGN la terapie și, prin urmare, există două puncte de vedere: Capitolul ) terapie de susținere și simptomatică, ) terapie complexă activă cu componente cu cursuri periodice de terapie cu puls cu glucocorticoizi Este recomandabil să se uite la detaliile regimurilor de tratament în manualele de nefrologie: de exemplu, Nefrologie, ed I E Tareeva (M , „Medicina”, ), A V Papayan, N D Savenkova „Nefrologia clinică a copilăriei” (Sankt Petersburg, „Sotis”, ), etc Tratamentul insuficienței renale cronice, vezi mai jos Prognoza Cu CGN, prognosticul depinde de forma clinică a evoluției bolii Prognosticul pe viață este mai rău cu formele mixte, mai bun cu alte opțiuni Prognosticul pentru recuperarea completă este cel mai favorabil în boala Berger, sindrom nefrotic cu modificări minime ale membranei glomerulare (până la - % din recuperări) În același timp, îmbunătățirea constantă a terapiei complexe în prezent face posibilă îmbunătățirea prognosticului în alte forme Datorită metodelor moderne de hemodializă și transplant de rinichi, prognosticul pentru o viață mai lungă, chiar și la pacienții cu insuficiență renală cronică, s-a îmbunătățit semnificativ Cu toate acestea, nefrologii-terapeuți cred că CGN este „o boală caracterizată printr-o progresie constantă: după ce a început, procesul duce treptat la scleroza țesutului renal Cazurile de recuperare sunt cazuistic rare Mai mult, chiar și GN acută la jumătate dintre pacienți nu trece fără urmă, iar după o perioadă de recuperare aparentă, uneori mulți ani, poate duce la uremie [Tareeva I E , Mukhin N A , ] Observarea dispensarului Pentru pacienții cu CGN, observația la dispensar se efectuează înainte de a se muta la o policlinică pentru adulți: medicul pediatru local examinează și măsoară tensiunea arterială o dată pe lună după ce pacientului i se face un test de urină O dată la - luni, pacientul trebuie să facă un test Zimnitsky, de ori pe an - un ECG, să consulte un dentist și un otolaringolog Terapia medicamentoasă este prescrisă în funcție de forma și caracteristicile evoluției bolii Cu un interval de lună, sunt prezentate cursuri de - luni de băut colectarea rinichilor conform Kovaleva Este necesar un plan individual de vaccinări, educație fizică Foarte important: ) identificarea promptă și tratarea rațională a focarelor cronice de infecție, a bolilor concomitente la astfel de copii, fără a recurge la imunoglobuline și produse din sânge, excesul de medicamente, în special cele nefrotoxice; ) copilul primește sistematic dieta menționată în descrierea tratamentului (pentru pacienții fără insuficiență renală); Bolile copilăriei Volumul ) protejați copilul de frisoane și alte modificări excesive ale mediului extern Soluția problemei îndepărtării chirurgicale a amigdalelor, adenoidelor în focarele cronice de infecție în ele trebuie abordată individual în fiecare caz, ținând cont de posibilitatea exacerbarii bolii sub influența operației Prevenirea nu a fost dezvoltată NEFRITA INTERSTIȚIALĂ (IN) IN - reunește un grup eterogen de leziuni nespecifice ale țesutului tubulointerstițial al rinichilor de origine infecțioasă, alergică și toxică, care apar de obicei acut Cu toate acestea, la un număr de pacienți, boala capătă un curs prelungit cu o scădere a masei tubulilor funcționali, apariția focarelor de scleroză, necroză și dezvoltarea insuficienței renale cronice Având în vedere leziunea predominantă a țesutului tubulointerstițial, mulți nefrologi scriu că leziunea este mai bine numită nefropatii tubulointerstițiale [Tareeva I E , Androsova S O , ] Frecvența IN la copii nu a fost stabilită Etiologie Dintre agenții patogeni bacterieni, streptococul și toxinele bacilului difteric pot provoca IN datorită tropismului lor pentru endoteliul capilarelor interstițiului, precum și membrana bazală a pereților tubilor renali Același tropism la un număr de pacienți poate avea virusuri gripale, paragripa, adenovirus, citomegalovirus, virus rujeolic, precum și toxoplasmă și leptospira, micoplasmă IN poate fi cauzată și de diferite medicamente (antibiotice - ampicilină, meticilină, carbenicilină, oxacilină, metaciclină și alte tetracicline, cefalosporine de prima generație, aminoglicozide, rifampicină, polimixină, vancomicină, amfotericină B; diuretice - diacarb, hipotiazidă; -antiinflamatoare steroidiene - metindol, aspirină, amidopirină, analgină, fenacetină; toate sulfonamidele; penicilamină; acid aminocaproic; acid boric; manitol, hemodez și reopoliglyukin; citostatice; preparate din bismut, fier, litiu, cupru etc ) În plus, hipervitaminoza D, intoxicații, arsuri, hemoliză intravasculară, șoc, colaps, intoxicație cu tuberculoză, tulburări dismetabolice (dietetice etc ) la copiii cu caracteristici ereditare ale stabilității membranelor celulelor renale, enzimopatii tubulare, elemente ale disembriogenezei țesutului renal, defecte de imunitate sau fagocite În etiologia nefritei interstițiale cronice (CIN), un rol decisiv este atribuit nefropatiei dismetabolice, adesea cu hiperoxalurie, hiperuricurie, hipercalciurie; în etiologie Capitolul nefrită interstițială acută (AJN) - deteriorarea medicamentului pe fondul caracteristicilor ereditare enumerate, arsuri, șoc (inclusiv septic, bacterian), precum și reacții alergice, inclusiv medicamente CIN primar în copilărie este foarte rar Patogeneza Participarea reacțiilor imunopatologice în patogeneza IN este fără îndoială, deoarece se bazează pe infiltrarea limfohistocitară a țesutului interstițial al rinichilor Se crede că deteriorarea de către medicamente, toxine (inclusiv cele bacteriene), viruși ai membranei bazale a tubilor, formarea de antigene complecși (antigen străin și antigen al tubulilor), atragerea complementului, leucocitelor și complexelor imune către se consideră că locul daunei este de o importanță decisivă La unii pacienți, sinteza de autoanticorpi la proteinele membranei bazale (de exemplu, glicoproteina tubilor Tamm-Hosfall) este de importanță primordială Această proteină și anticorpii la ea apar și în urina pacienților cu ID La unii copii este detectată atopia - un nivel ridicat de IgE în sânge, depunerea acestuia în infiltrate perivasculare în interstițiu De asemenea, este posibil ca reacția DTH să fie implicată în patogeneza IN Un factor predispozant la dezvoltarea IN pot fi defectele ereditare și dobândite ale legăturii fagocitare CIN apare adesea în nefropatia ereditară datorită acumulării de urati, oxalați în interstițiu, provocând infiltrare mononucleară, eliberare de mediatori inflamatori din leucocite Inflamația și edemul în țesutul interstițial al medulei rinichilor duc la compresia mecanică a vaselor, tubilor, reduc fluxul sanguin renal și cresc presiunea intratubulară, care chiar și cu glomeruli intacți provoacă oligurie, azotemie Implicarea în procesul de inflamare a tubulilor poate duce la distrofie, necroză, disfuncție a acestora - hipoizotenurie, acidoză și poliurie, hipokaliemie Distingeți morfologic: ) seros (edematos); ) celulare cu predominanţă de limfocite, plasmocite sau eozinofile; ) variante tubulonecrotice ale IN IN este baza pentru dezvoltarea pielonefritei Clinica SPE poate proceda în moduri diferite Majoritatea pacienților nu prezintă edem și numai atunci când se adaugă oligurie sau anurie apare pastositatea feței, pleoapelor și picioarelor Dureri abdominale tipice (în partea inferioară a spatelui), oligurie cu hipostenurie și izostenurie, hematurie și proteinurie scăzute, hiponatremie, hipocloremie și hipokaliemie, acidoză cu slăbiciune caracteristică, Bolile copilăriei Volumul greață, vărsături, astenie, scădere în greutate, piele uscată și mucoase Uneori, umflarea interstitiului duce la o scădere a presiunii de filtrare și există o creștere a concentrației de uree și creatinină, acid uric cu o oligurie ascuțită, anurie, cefalee, adică dezvoltarea insuficienței renale acute În necroza tubulară acută, se dezvoltă obstrucția tubulilor și apoi are loc o scurgere inversă de lichid tubular, o scădere a perfuziei glomerulare, îngustarea secundară a arteriolelor aferente și se dezvoltă insuficiență renală acută În urină se găsesc o abundență de epiteliu, celule de natură limfo-monocitară, celule brune, cilindri maro Pentru reacțiile alergice la un medicament, o triadă de simptome este tipică: febră cu frisoane, erupții cutanate, artralgie, precum și piurie, oligurie, eozinofilurie Vizual, urina este tulbure, cu AIN indusă de medicamente poate exista o perioadă de latentă de la - zile până la câteva săptămâni Proteinuria este tubulară, nu glomerulară, iar în acest caz există multe P -microglobuline în urină, proteine cu greutate moleculară mică datorită reabsorbției lor scăzute în tubii proximali La testul de sânge, anemie, VSH crescut AIN poate fi o manifestare a lupusului eritematos sistemic, crioglobulinemie esențială și, de asemenea, poate fi idiopatică O variantă de AIN la fetele adolescente este descrisă în combinație cu uveită și granuloame în măduva osoasă și ganglionii limfatici Boala se caracterizează printr-o apariție bruscă a simptomelor generale (oboseală, slăbiciune, astenie, anorexie, scădere în greutate), poliurie, glucozurie, aminoacidurie, hipergammaglobulinemie, azotemie, dureri în partea inferioară a spatelui, abdomen, articulații, erupții cutanate Uveita apare mai târziu decât nefropatia Tratamentul cu prednisolon are de obicei un efect bun CIN debutează clinic cu puține simptome și este mai des diagnosticată incidental în timpul analizei de urină din diverse motive la copiii cu anomalii structurale limfatico-hipoplazice și exudative, diateză atopică sau neuro-artritică CIN este adesea secundar și se dezvoltă la copiii cu displazie a țesutului renal, hiperoxalurie sau alte nefropatii metabolice Nu există o imagine anume, dar simptome sunt mai constante: hematurie, disurie-poliurie, acidoză tubulară și „rinichi care pierde sare” Pierderea sărurilor în urină duce la dezvoltarea hipotensiunii musculare și a hipotensiunii arteriale, slăbiciune, letargie, osteodistrofie și formarea de pietre Pot exista dureri abdominale sub formă de colici renale, poftă de mâncare scăzută, întârzieri în creșterea în greutate Rezultatul CIN poate fi nefroscleroza cu hipertensiune arterială secundară, dezvoltarea insuficienței renale cronice Un rezultat tipic este dezvoltarea pielonefritei Diagnostic IN este adesea dificil de diagnosticat, deoarece împreună cu tabloul clinic descris mai sus, există forme șterse, abortive Insuficiența renală acută (la un pacient fără leziuni renale anterioare) pe fondul infecțiilor virale respiratorii acute, șoc, hemoliză, otrăvire dă motive de a suspecta IN AKI este de obicei non-oliguric Capitolul Tabelul Clasificarea IN la copii (Korovina N A , ) Opțiuni principale Stadiile bolii Natura cursului Funcția renală Toxic-alergic Dismetabolic Postviral Leptospiroza Pe fondul disembriogenezei renale Circulator Autoimun Activ I grad II grad III Inactiv Remisie clinică și de laborator Funcții de remisiune Scăderea parțială a funcțiilor tubulare și glomerulare CRF ARF reversibil, combinat cu hipo- și/sau isostenurie Natura limfocitară a leucocituriei, eritrociturie neexprimată, hiposteninurie, detectarea în sânge și urină a activității ridicate a transamidinazei, microglobulinei P , anticorpi la proteina Tamm-Hosfall, acidoză metabolică, hipokaliemie, hipergamaglobulinemie, uneori azotemie la pacienții cu o imagine clinică ID-ul tipic permite să punem diagnosticul corect Oxaluria sau uraturia sunt de asemenea tipice Cultura de urină este sterilă Ultrasunete - rinichii sunt mariti ca dimensiune, mai ales ca grosime Clasificare Clasificarea conform N A Korovina este prezentată în tabel Diagnostic diferentiat Nefrita interstitiala se diferentiaza de pielonefrita, glomerulonefrita difuza si ereditara, tuberculoza renala, tumorile renale, nefrolitiaza, nefropatiile dismetabolice Tratament Având în vedere varietatea formelor de IN, abordarea terapiei ar trebui diferențiată Odată cu dezvoltarea insuficienței renale, este necesară terapia post-sindromică, așa cum este descrisă în tratamentul insuficienței renale acute În prezent, multe centre folosesc metode extrahepatice de purificare a sângelui - hemosorpție și plasmafereză În același timp, se realizează detoxifierea, îmbunătățirea proprietăților reologice (fluiditatea) sângelui, îndepărtarea complexelor imune, antigenelor și autoantigenelor Cu IN de natură infecțioasă, este necesară terapia etiotropă - pentru infecții bacteriene, antibiotice, pentru infecții virale - interferoni, alte medicamente antivirale Cu ID medicinal, este necesară eliminarea tuturor medicamentelor prescrise Uneori este necesară terapia cu glucocorticoizi pe termen scurt (timp de - zile) Numai în geneza autoimună a IN, precum și în AIN cu uveită și granuloame, este necesar un curs lung de terapie cu glucocorticoizi Pentru tratamentul hipervitaminozei D, vezi capitolul Bolile copilăriei Volumul Cu oligurie și insuficiență renală incipientă, este posibil să se prescrie saluretice, aminofilină În cazul poliuriei, numirea diureticelor este contraindicată Tratamentul nefropatiilor dismetabolice, vezi mai jos Tratamentul cu plante medicinale (colectare după N G Kovaleva), fizioterapie (UHF, electroforeză cu novocaină, acid nicotinic pe regiunea lombară) sunt recomandate Prognoza Prognosticul AIN, dacă NS nu s-a dezvoltat, este favorabil, cu CIN, este determinat de cauza care a dus la aceasta Sunt descriși pacienții cu rezultat AEI în CRF Observarea dispensară a pacienților care au suferit AIN se efectuează pe parcursul anului Pentru această perioadă sunt contraindicate vaccinările preventive, introducerea y-globulinei, medicamentele nefrotoxice (în special sulfonamide, analgină, tetracicline) Asigurați scutire medicală de la sport Dieta dupa tipul de ficat tabel Nr Analiza urinei se face lunar si pentru orice boala intercurente Absența modificărilor urinei și a funcției renale normale după an (examen într-un spital) este o indicație pentru radiere Cu CIN, observația dispensară a unui medic pediatru și a unui nefrolog, un urolog este continuat până când copilul este transferat la o clinică pentru adulți Dieta și natura tratamentului medicamentos sunt determinate de natura saluriei NEFROPATIA DISMETABOLICA Acest termen combină leziunile renale cauzate de tulburări metabolice severe: hiperoxaluria și hiperuraturia primară și secundare, în diabetul zaharat, hipermagnezemie și hipokaliemie, hipercalcemie de diverse origini Comună nefropatiilor dismetabolice este leziunea predominantă a țesutului interstițial al rinichilor cu depunerea de săruri în acesta și dezvoltarea ulterioară a infiltratelor celulare, fibroza, trofismul afectat al tubilor rinichilor, focarele de atrofie, dilatarea și regenerarea acestora Toți copiii cu nefropatie dismetabolică au patologie ale căilor biliare (dischinezie, colecistită) Nefropatie cu oxalat Această boală este o consecință a hiperoxaluriei Poate fi primar, care se bazează pe o încălcare a metabolismului glicinei (fermentopatie ereditară rară cu sinteza crescută de oxalați din cauza unui deficit de glioxalat-alanin aminotransferazei sau D-glicerat dehidrogenazei) Capitolul sau secundar (instabilitate membranară familială moștenită în funcție de tipul poligenic, pe fondul căreia un deficit de vitamine B , A, E, toxine bacteriene, fosfolipaze, hipoxie, hiperoxie, hiperurateMia, hipercalcemie, în special, cu hipervitaminoză D, chirurgie intestinală joacă un rol provocator - ileostomie etc ) Printre rudele copiilor cu hiperoxlurie primară este crescută incidența colelitiază, urolitiază, colecistopatie, gastroduodenită, ulcer peptic Tabloul clinic oxaloză Ambele defecte enzimatice sunt moștenite în mod autosomal recesiv și în prima dintre ele mult glicolat (până la mg cu o rată de - mg pe zi), glioxalații și oxalații se găsesc în urină, în timp ce în a doua - acid D-gliceric (în mod normal nu) și oxalați (în absența excreției crescute de glicolat și glioxalați) Eliberarea zilnică de oxalați în oxaloză a ambelor variante depășește mg (la o rată de cel mult mg / kg pe zi) Tabloul clinic este identic: deja la o vârstă fragedă apar dureri recurente la nivelul articulațiilor și umflarea acestora, dureri abdominale (colici renale), leziuni pulmonare datorate depunerii de oxalați în organele enumerate Edemul și hipertensiunea arterială nu sunt tipice Din punct de vedere clinic, cea mai importantă este afectarea rinichilor din cauza dezvoltării IN, urmată de PEN, fibroză și dezvoltarea BRC Înainte de dezvoltare (de obicei în adolescență), CKD se manifestă prin hematurie, leucociturie, proteinurie, urolitiază (ICD): colici renale, hematurie, cristale de oxalat de calciu în urină, nisip, pietre mici HPN progresează rapid Sediment urinar cu oxalurie saturată de galben Nefropatiile secundare cu oxalați sunt tipice pentru afecțiunile cu absorbție crescută a oxalaților (doar aproximativ % din oxalații alimentari sunt absorbiți în mod normal): rezecția pe mai mult de cm a ileonului; boli inflamatorii intestinale; pancreatită cronică și boli ale ficatului, căilor biliare; anastomoza intre jejun si ileon Este posibil ca în aceste boli, absorbția crescută a oxalaților să se datoreze utilizării afectate a grăsimilor, atunci când acizii grași liberi din lumenul intestinal leagă calciul, lăsând astfel o cantitate mare de oxalați pentru absorbție În coprogram, steatoreea este tipică În același timp, sinteza oxalaților din glicolat în ficat este crescută la pacienți Yu E Veltishchev și E A Yuryeva cred că există o „diateză de oxalat” care este moștenită poligenic și se manifestă în principal sub forma unei nefropatii cu oxalat în dezvoltare multifactorială În pedigree-ul unor astfel de copii, se remarcă prezența rudelor nu numai a unei frecvențe crescute a BOMS, ci și a bolilor tractului gastrointestinal, alergii, patologie a inimii și a vaselor de sânge și tulburări metabolice Markerii „diatezei cu oxalat” la copii sunt fosfolipiduria, excreția urinară crescută de etanolamină și conjugații acesteia cu lipide, activarea fosfolipazei C în urină, niveluri crescute de oxalați în urină (normal mg/kg pe zi), fosfați boli daneze Volumul (normă , - , g/kg pe zi), o scădere a proprietăților anti-cristaline ale urinei și apariția în urină a unor cantități semnificative de lipide solubile în apă Toate acestea, conform lui Yu E Veltishchev și E A Yuryeva, indică instabilitatea membranelor celulare ale nefronului, ceea ce contribuie la formarea unei cantități crescute de oxalați în rinichi Nefropatia clinică cu oxalat este mai des depistată la copiii cu diateză atopică și boli alergice, patologia căilor biliare, distonie vegetovasculară, carii dentare Se caracterizează prin dureri abdominale recurente, semne de IN cu urolitiază sau pielonefrită; proteinurie, leucociturie, hematurie, oxalurie, bacteriurie, pH-ul urinei este de obicei deplasat către partea principală ( , - , ) */ copii au nicturie, hipotensiune În sânge sunt adesea detectate hipercolesterolemia, hiper-a -globulinemia Modificările în urină sunt mai des detectate întâmplător în timpul examinărilor de rutină La examenul cu raze X, sunt frecvente pieloectazii și alte semne de fibrom uterin Tendința de a dezvolta insuficiență renală cronică nu este mare, dar pentru ICD este tipică Diagnostic Diagnosticul se face pe baza detectării semnelor clinice și de laborator de mai sus (principalul este o creștere a excreției urinare de oxalat de peste mg/kg pe zi) Tratament Aportul crescut de lichide ( ml/m , adică aproximativ ml/kg greutate corporală la fiecare ore) ajută la reducerea formării de cristale și a pietrelor Este deosebit de util să dai - ml de apă minerală alcalină de băut noaptea Dieta vezi tabel Tratament medicamentos: cure consecutive de săptămâni de vitamine E, B ( - mg pe zi), A, magnezie arsă (oxid de magneziu , g de ori pe zi pe cale orală), albastru de metilen ( , g pe zi), artemisol ( - picături pe zahăr), benzoat de sodiu ( mg / kg de ori pe zi pe cale orală), dimefosfonă ( mg / kg pe zi), magurlit, amestec de citrat De asemenea, sunt prescrise cursuri pe termen lung de medicamente complexante, care sunt simultan stabilizatori ai citomembranei E A Yuryeva ( ) recomandă în special ksidifonul în doză de - mg/kg greutate corporală de ori pe zi timp de - luni Medicamentele sunt prescrise sub formă de soluție de % în interior Cu o combinație de oxalurie și steatoree, un curs de lactat de calciu și colestiramină în combinație cu enzime pancreatice are un efect bun În oxaloza primară, se recomandă creșterea dozei de piridoxină la , g pe zi Nefropatie cu urati Printre rudele copiilor cu uraturie primară, frecvența urolitiază (UAC), gută, obezitate, artropatie, zahăr- Capitolul Caracteristicile terapiei dietetice pentru pacienții cu tulburări metabolice (Korovina N A și colab , ) Tabelul Permite restricționarea excluderii oxalurie Oxaluria se dezvoltă în prezența acidului oxalic în produsele alimentare mai mult de , g/kg Sunt prezentate varză de Bruxelles, varză albă, conopidă, caise, banane, tărtăcuțe, pere, struguri, dovleci, castraveți, mazăre Recomandați tipuri de cereale urlatoare Dieta cu cartofi-varză periodic Ape minerale usor alcaline ( feluri pe an) Paine alba, ulei vegetal Produse care contin oxalati de la la , g/kg: morcovi, fasole verde, cicoare, ceapa, rosii, infuzie de ceai tare; alimente care conțin mult calciu; carne de vită, pui, aspic, ficat, cod; produse care conțin o cantitate mare de vitamina C - coacăze, mere Antonov, ridichi Produse care conțin oxalați de la la g/kg: cacao, ciocolată, sfeclă, țelină, spanac, măcriș, rubarbă, frunze de pătrunjel; extractive (bulion) Uraturia Produse lactate în prima jumătate a zilei Dieta cu cartofi-varză Conopidă și varză albă, cereale (hrișcă, fulgi de ovăz, mei), fructe Alimente bogate în magneziu (caise uscate, prune uscate, varză de mare, tărâțe de grâu) Pâine de grâu, pâine de secară din făină integrală Carne slabă și pește de ori pe săptămână, g pentru copiii mai mari fierte dimineața Ape minerale usor alcaline ( feluri mai jos) Decoctul de ovăz, orz Produse care conțin purine de la la mg / g: mazăre, fasole, carne de vită, pui, iepure Produse care conțin purine de la mg / g: ceai tare, cacao, cafea, ciocolată, sardine, ficat de animale, linte, carne de porc, organe, peste gras; bulion de carne și pește Calciurie Carne și produse din carne în prima jumătate a zilei, unt, macrou, biban, biban, mei, gris, orz perlat, paste, cartofi, varză, mazăre verde, pepeni verzi, caise, cireșe, mere, struguri, pere Alimente care conțin calciu de la la mg/ g: smântână, ouă, hrișcă și fulgi de ovăz, mazăre, morcovi, hering, crap, stavrid, caviar Produse care conțin calciu mai mult de mg mg / g: brânzeturi, lapte, chefir, brânză de vaci, fasole, pătrunjel, ceapă verde Fosfaturie Unt, legume, orez, gris, paste, făină de cea mai înaltă și clasa I, cartofi, varză, morcovi, castraveți, sfeclă, roșii, caise, pepene verde, pere, prune, căpșuni, cireșe Produse care conțin fosfor de la la mg / g: carne de vita, porc, carnati fierti, ou, crusta de porumb, faina de clasa a II-a, lapte, smantana; ape minerale usor alcaline Produse care contin mai mult de mg/ g fosfor: branza, branza de vaci, ficat de vita, carne de pui, peste, caviar, fasole, mazare, ciocolata, fulgi de ovaz, orz perlat, hrisca, mei; ape minerale alcaline cistinurie Regim de băut îmbunătățit (pentru copiii mai mari până la litri pe zi), în special seara și noaptea Ape minerale usor alcaline Dieta cu cartofi Proteine animale dimineața Brânză de vaci, pește, ouă, brânză, ciuperci Bolile copilăriei Volumul diabet de tip Guta și sindromul Lesch-Nychen (ambele boli sunt moștenite într-un tip recesiv, legat de X) sunt boli clasice cu sinteza ereditară crescută de urati Guta se manifestă de obicei la copii sub formă de diateză neuro-artritică (vezi capitolul ), iar la adulți este mai des artrită și KSD Cu toate acestea, chiar și cu guta fiabilă la adulți, incidența KSD, conform diverșilor autori, nu depășește - % Cristalele de acid uric din urină se formează într-un mediu acid, dar într-un mediu alcalin, acidul uric se depune în interstițiu sub formă de urat de sodiu, contribuind la dezvoltarea IN, PEN Sindromul Lesch-Nychen este diagnosticat doar la băieți Moștenire - recesiv legat de X Gena este localizată - Xq -q În primele luni de viață se observă o întârziere în dezvoltarea abilităților motorii, apoi se observă mișcări coreoatetoide extrapiramidale, hiperreflexie, clonus al picioarelor și spasticitate a membrelor Copiii sunt predispuși la comportamente auto-vătămatoare, nu simt durere: își mușcă degetele, buzele, își smulg părul etc Agresivitatea se răspândește la ceilalți Spre deosebire de pacienții cu gută, acest sindrom se caracterizează prin diferite grade de retard mintal Anemia megaloblastică moderată este tipică Artrita gută, ICD se dezvoltă numai la școlari Locurile de depunere de urati pot fi găsite și în țesutul subcutanat În serul sanguin de sau de mai multe ori mai mare decât în mod normal ( - µmol/l), nivelul acidului uric Cauza bolii este absența aproape completă a activității hipoxantinguanin fosforiboziltransferazei Nefropatia secundară cu urati apare atunci când un număr mare de celule nucleare se descompun, ducând la o abundență de purine și pirimidine, ai căror produse finale sunt acidul uric Acest lucru se întâmplă la începutul tratamentului cu citostatice la pacienții cu leucemie, tumori; cu crize hemolitice; terapie cu anumite medicamente Clinic, aceste afecțiuni se pot manifesta ca un sindrom urinar izolat de IN, chiar și cu dezvoltarea insuficienței renale acute (care, totuși, este rară) sau ca KSD Diagnosticul se face pe baza detectării unui nivel ridicat de acid uric în sânge (mai mult de mg% sau , mmol / l și urină) (Tabelul ) Sedimentul urinar cu uraturie este maro sau roșu-brun Tabelul Excreția urinară zilnică de acid uric (Rivkin A M , Papayan A V , ) Vârsta mg/kg mmol/kg Până la Zmee , , - luni , , - luni , , După an - , - , Capitolul Tratament Stimularea diurezei este necesară (vezi mai sus) Vezi dieta în tabel Medicamente: amestec de citrat, urodan, prodenecid - un inhibitor al reabsorbției uraților (nu se prescriu copiilor sub ani, contraindicat în ICD, gută acută, tulburări de hemostază; o doză zilnică de mg/kg este împărțită în două prize orale, apoi doza zilnică este crescută la mg / kg kg) sau alopurinol (milurit) - un inhibitor al xantin oxidazei, care inhibă sinteza uratilor ( mg / kg pe cale orală în doze, dar nu mai mult de mg pe zi) Efectele secundare ale ambelor medicamente pot fi agranulocitoză, anemie, colestază, trombocitopenie, erupții cutanate, sindrom Stevens-Johnson, alopecie, greață, constipație, insuficiență renală Cu un nivel ridicat de acid uric în sânge, ei apelează la colichicină ( , - mg pe zi) Toate medicamentele dau câteva luni Observarea dispensarului Se efectuează de către medicul pediatru districtual, nefrolog și urolog înainte de a transfera copilul sub supraveghere la o clinică pentru adulți Pacientul trebuie să urmeze dieta pentru tot restul vieții Prescripți periodic cursuri cu medicamentele de mai sus Alte nefropatii metabolice sunt descrise în capitolele relevante: tulburări ale metabolismului cistinozelor și triptofanului - la , diabet zaharat - la , hipervitaminoza D - la capitolul BOALA DE PIETRA (ICD) Urolitiaza este o boală omniprezentă, dar în unele zone este deosebit de comună, reflectând unele caracteristici geochimice locale ale scoarței terestre Se crede că % dintre bărbații adulți au nefrolitiază, iar anual în țările occidentale - bărbați și - femei la de persoane suferă un episod simptomatic asociat cu mișcarea unui calcul prin tractul urinar [Wiss MF, ] ICD este cel mai frecvent în rândul locuitorilor din Asia Centrală, Caucazul de Nord, Transcaucazia, Urali, regiunea Volga, Belarus, Kazahstan, Altai și Orientul Îndepărtat Un climat cald și uscat este un factor predispozant pentru KSD Pietrele sunt localizate într-unul dintre rinichi (oarecum mai des în dreapta), și doar la - % dintre pacienți sunt bilaterale Pietrele pot fi simple și multiple, de cele mai diverse dimensiuni de la , la - mm sau mai mult Pietrele care efectuează sistemul pielocaliceal ca turnat cu îngroșări la capetele proceselor se numesc în formă de coral Etiologie KSD este mai des diagnosticat deja la școlari Băieții se îmbolnăvesc mai des decât fetele Nu există un mecanism patogenetic unic care ar putea explica toate cazurile de urolitiază Principalii factori de risc pentru formarea pietrelor sunt: Bolile copilăriei Volumul Tabelul Compoziția pietrelor în ICD la copii (Polyansky M S , ) Compoziția pietrei SUA ( pacienți) Europa ( pacienți) Calciu % % Struvit (pietre infecțioase) % % Cistina % % Acid uric % % Altele % % ) tulburări metabolice alimentare care duc la hipercalciurie, hiperoxalurie, hiperuricozurie, ) infecții ale tractului urinar, ) stagnarea urinei Cu toate acestea, ultimii doi factori nu sunt necesari În același timp, o deficiență în urină a inhibitorilor de formare a pietrelor, modificările persistente ale pH-ului din aceste motive sunt factori de risc semnificativi pentru KSD Compoziția pietrelor tractului urinar este prezentată în tabel Pietrele de calciu sunt de obicei oxalate, mai rar compuse din fosfat de calciu Anomalii metabolice ereditare cu o creștere persistentă a nivelului sanguin de urati sau calciu, oxalați, xantină, glicină au fost găsite la doar % dintre pacienții cu KSD Urolitiaza este o boală multifactorială bazată pe o predispoziție ereditară, în majoritatea cazurilor redusă în primul rând la tubulopatii [Lopatkin N A , Yanenko E K , ] Potrivit acestor autori, oxaluria este cea mai frecventă tubulopatie, apărând la jumătate dintre pacienții cu KSD (tubulopatie identică a fost întâlnită și la rudele pacienților), uraturia este depistată la % dintre pacienții cu KSD, iar aminoaciduria generalizată este întâlnită în majoritate a pacienților cu KSD și în aproximativ % rudele acestora ( , - , g/zi în doză de - g/zi) În același timp, nivelurile metaboliților corespunzători din sânge sunt normale Contribuie la hipercalciurie (alocare a mai mult de mg/kg de calciu pe zi): acidoză tubulară distală, tratament de lungă durată cu diuretice (furosemid, hipotiazidă), exces de lapte de vacă în alimentație, imobilizare prelungită, hipervitaminoză D, exogenă și endogenă exces de glucocorticoizi, tireotoxicoză, hiperparatiroidism, hiperoxalurie (enterogenă sau ereditară), hiperuricozurie, hipocitraturie Conform datelor rezumate ale literaturii de specialitate, - % dintre pacienții cu calculi de calciu au hiperparatiroidism, iar dacă formarea calculilor de calciu reapare - la - % dintre pacienți Se crede că calculii de tripelfosfat (fosfați de magneziu, amoniu și calciu) indică rolul important al infecției în formarea pietrelor Capitolul Patogeneza Matricea organică a pietrei constă în principal din substanța A (glicoproteină cu o masă mică de - ), care poate fi eliberată din papilele rinichiului sub influența toxinelor bacteriene, hipoxiei renale și din alte motive Alți activatori identificați ai cristalizării sunt uratul de sodiu, brusita (CaHPO x H O), infecția urinară, modificarea pH-ului urinei, activarea ureazei Pe de altă parte, suprasaturarea lichidului tubular dincolo de limita stabilității sale și deficitul de inhibitori ai suprasaturației urinare (proteina Tamm-Horsfall, uropontin, nefrocalcină, peptida protromină F, citrat, magneziu, pirofosfat, glicozaminoglicani, difosfonat, peptide mici, uree și soluție pH), pH-ul acid al urinei contribuie la precipitarea cristalelor de acid uric, alcaline - fosfați, carbonați Excreția crescută a calciului în urină (hipercalciurie) este favorizată de: abuzul de lapte și antiacide în tratamentul ulcerelor gastrice (sindromul lapte-alcalin), imobilizarea prelungită a copilului (cu imobilizare prelungită, oasele pierd mucoproteine, care pot fi centrul de cristalizare a pietrei în urină), hipervitaminoză D, hiperparatiroidism (inclusiv secundar, de exemplu, în timpul imobilizării), acidoză tubulară renală distală, sarcoidoză, unele forme de cancer, boala Cushing, terapie intensivă și pe termen lung cu glucocorticoizi Tabloul clinic Clinica ICD la copii diferă de adulți prin faptul că atacurile tipice de colică renală sunt mult mai puțin frecvente Ei mai des cu urolitiaza la o vârstă fragedă notează descărcarea de pietre mici Cu spasme ale tractului urinar, bebelușii răspund cu anxietate generală, plâns, greață, vărsături, febră, rigiditate peretelui abdominal, disurie și mai rar hematurie macroscopică Cu cât copilul este mai în vârstă, cu atât mai rar în absența stratificației infecției, pacientul cu KSD prezintă simptome generale de intoxicație, febră, cu atât localizează mai clar durerea (în partea inferioară a spatelui, spate), dar, în același timp, perioade de hematuria macroscopică apare din ce în ce mai des În urina pacienților cu KSD, există aproape întotdeauna microhematurie, dar poate exista și leucociturie, proteinurie moderată și foarte adesea cristale de sare La copiii mai mari, se găsește adesea o imagine tipică a colicii renale la adulți, care apare de obicei brusc în timpul sau după exerciții fizice, mers pe jos, alergare și băut multe lichide Durerea acută se extinde pe toată jumătatea corespunzătoare a abdomenului, iradiind în regiunea inghinală Adesea apar urinare dureroasa frecventa, hematurie grosolana sau nevoia imperioasa de a urina cu eliberarea de urina picatura cu picatura Pacienții își schimbă constant poziția, încercând să atenueze durerea La examinare, se poate detecta tensiunea în mușchii peretelui abdominal anterior, pareza intestinală, durerea rinichilor la palpare și un simptom pozitiv al lui Pasternatsky Colica renală poate fi însoțită de greață, vărsături, retenție de scaun, oligurie Bolile copilăriei Volumul KSD este un factor de congestie urinară care contribuie la infecția tractului urinar, iar - % dintre pacienți au pielonefrită concomitentă Astfel, durerea, hematuria și piuria sunt caracteristice clinic pentru KSD Complicații Pielonefrită calculoasă, hidronefroză, pionefroză, urosepsis Diagnostic Majoritatea pietrelor la rinichi sunt compuse din săruri de calciu (fosfați, oxalați, carbonați), care sunt clar vizibile în imaginile de ansamblu ale zonei rinichilor Dacă pietrele sunt negative cu raze X (trec raze X), constau în principal din acid uric, xantină sau cistină, atunci se face pielografie intravenoasă pentru a le detecta În același timp, un defect de umplere este vizibil pe fundalul unui agent de contrast, care corespunde dimensiunii și formei pietrei Dintre metodele suplimentare de examinare, dacă se suspectează urolitiaza, se recurge la uroculturi, după indicații - la urografie ascendentă, renografie izotopică, scanare renală, cromocistoscopie Examenul cu ultrasunete (ultrasunetele) este cea mai valoroasă metodă de diagnostic Este de dorit ca toți pacienții să determine excreția urinară zilnică de calciu, oxalați, acid uric, fosfați și să analizeze compoziția de aminoacizi a urinei Diverse cristale de sare sunt de asemenea bine distinse în sedimentul urinar (Fig ) ICD trebuie diferențiat de glomerulonefrită, pielonefrită, anomalii ale sistemului urinar, tuberculoză renală, tulburări metabolice care ar putea duce la urolitiază Este deosebit de important să se identifice nefropatiile dismetabolice și nefritele interstițiale care complică cursul acestora la pacienți Sindromul Frehley se manifesta clinic prin dureri de spate, microhematurie; atunci când este infectată, se alătură pielonefrita Esența anomaliei se reduce la hidrocalicoză congenitală izolată (sindrom mărit din cauza compresiei de către un vas arterial situat anormal al „caliciului superior”) O compresie similară poate fi în caliciul inferior (sindromul „caliciului inferior”), ecografiile ne permit să suspectăm diagnosticul Se confirmă prin urografia descendentă, care evidențiază hidrocalicoza grupului superior de cupe cu un defect de umplere liniar caracteristic în regiunea gâtului Tratamentul este simptomatic, conservator KSD ca una dintre formele de hiperparatiroidism primar (HPT) a fost descrisă în de F Albright Incidența HPT primară este de : din populație, dar este foarte rar diagnosticată la copiii sub ani În HPT primar, de regulă, există un adenom și rar ( - %) doar hiperplazie KSD în HPT este de obicei bilaterală, adesea însoțită de nefrocalcinoză, vizibilă Capitolul URINA ACIDA Acid uric URINA ALCALINA Fosfați tripel ("capace de sicriu") Oxalat de calciu („plic”) fosfat de calciu Urați amorfi Carbonat sau oxalat de calciu („gantere”) Cistina ("hexagon") Urat de amoniu Orez Forme tipice de cristale de diverse săruri se spala radiografic Poliuria este, de asemenea, tipică Manifestările osoase ale HPT sunt: osteoporoza sistemică – oase „transparente”; formarea de chisturi în oasele tubulare; craniul „mâncat de molii”; fracturi patologice Modificările osoase, durerea la nivelul picioarelor, curbura membrelor, oasele pelvine, chelie, carii, modificări ale smalțului dinților, încetarea creșterii, hipertensiunea arterială și tulburările neurologice sunt descrise ca simptome caracteristice ale HPT la copii Bolile copilăriei Volumul fenomene logice ca urmare a hipercalcemiei (adinamie, oboseală, slăbiciune musculară, pareză, paralizie, vărsături persistente, mai rar constipație) Sunt posibile ulcere gastrice Criza paratiroidiană (durere în epigastru, vărsături indomabile, adinamie severă, oligurie cu anurie) este foarte rară la copii Diagnosticul se bazează pe detectarea hipercalcemiei în sânge (mai mult de mmol / l), hipercalciurie (mai mult de mg / kg pe zi), hipofosfatemie (mai puțin de , mmol / l), activitate crescută a fosfatazei alcaline și nivelurile de hormon paratiroidian din sânge Tratament Cu colica renală este indicată o baie caldă, numirea de atropină sau platifilin cu analgezice, spasmolitin, kellin, no-shpa, baralgin, iar dacă acestea sunt ineficiente, anestezie cu novocaină a cordonului spermatic sau a ligamentului rotund uterin Indicațiile pentru intervenția chirurgicală pentru ICD sunt (după A Ya Pytel): ) atacuri severe, adesea recurente de colici renale; ) pielonefrită acută și cronică, care complică urolitiaza; ) oligurie și anurie (provocate de piatră); ) calculi ureterali mari și pietre complicate de strictura sa; ) blocarea rinichiului cauzată de o piatră, dacă după aproximativ o săptămână funcția rinichiului nu este restabilită; ) calculi ureterali imobili care nu migrează timp de trei luni; ) pietre ale singurului rinichi; ) hematurie, pacient care pune viața în pericol Tratamentul dietetic are ca scop asigurarea faptului că concentrația de săruri în urină care alcătuiesc piatra este minimă Concentrația de săruri este redusă prin creșterea diurezei (până la litri pe zi), precum și prin limitarea consumului de alimente bogate în aceste săruri (vezi secțiunea „Tratamentul nefropatiilor dismetabolice”) Cu fosfaturie, nu se recomandă creșterea diurezei, deoarece pH-ul urinei (alcaloza) crește, ceea ce contribuie la formarea calculilor de fosfat și carbonat Solubilitatea sărurilor în urină depinde de reacția acesteia, deci este rațional să se schimbe reacția urinei În urina alcalină, solubilitatea acidului uric, cistinei și xantinei crește În aceste cazuri, este necesară „alcalinizarea” organismului, făcând urina ușor alcalină sau neutră prin prescrierea unei diete lactate-vegetariane De asemenea, puteți da medicamente alcalinizante sub formă de bicarbonat de sodiu - g pe zi sau citrat de sodiu , g pe zi Sucuri de fructe utile, citrice Cu o abundență de acid uric în urină, se recomandă să bei zilnic sucul a două lămâi Cu o reacție acidă a urinei, solubilitatea fosfaților de calciu crește, prin urmare, cu calculi urinari alcalini, fosfaturia re Capitolul recomandă o dietă mixtă (mâncăruri din carne și pește fiartă, cereale, pâine brună, zahăr, miere, struguri, mere, pere) și exclud din alimentație alimentele care conțin mult calciu, lapte, ouă, fasole În scopul acidificării urinei, se utilizează clorură de amoniu, citrat de amoniu, metionină, fosfat de sodiu Pentru uraturie se folosesc ape minerale alcaline (Essentuki nr și nr , Smirnovskaya, Slavyanovskaya, Borjomi), pentru oxaluria - ape cu conținut scăzut de minerale (Essentuki No , naftusya, sairme), pentru fosfaturie - ape care contribuie la oxidarea urinei (dolomit narzan, naftusya, arzni) Consumul excesiv de ape minerale poate agrava cursul KSD Cu toate tipurile de calculi, ar trebui să se străduiască pentru fortificarea maximă a alimentelor (o cantitate suficientă de vitamine A, C, Bp B este deosebit de necesară), dar un exces de vitamina C este un factor care contribuie la hiperoxalurie În tratamentul urolitiazelor, sunt prescrise o serie de medicamente care inhibă creșterea pietrelor și previn reapariția formării pietrelor după intervenție chirurgicală În acest scop, se efectuează cursuri de tratament cu cystenal, artemisol, rovatin, rovatinex ( - picături pe zahăr pe */- oră înainte de masă de ori pe zi) Pentru calculii cu urati, în acest scop se folosesc urodan, salicilați, carbonat de litiu, piperazină, alopurinol, amestecul lui Eisenberg: acid citric g, citrat de sodiu g, citrat de potasiu g, tinctură de rădăcină de portocală g, sirop de zahăr ml ( lingurita fiecare) , desert sau lingura de ori pe zi timp de - saptamani) S-a stabilit o scădere a sintezei uratilor cu utilizarea pe termen lung a colchicinei ( , - mg pe zi), alopurinol ( mg/kg pe zi) și orotat de potasiu ( mg/kg pe zi) Uricureticele dau un efect pozitiv: uricovan - comprimat pe zi, usidion - comprimat de ori pe zi timp de o săptămână, apoi comprimat de ori pe zi Se mai arată Urolit-I - lingură de ori pe zi după mese; magurlit - pulbere de ori, solimok, soluran Pacienților cu pietre de calciu carbonatați și fosfatați li se prescriu preparate de colorant de nebunie, EDTA disodic Extractul uscat de nebunie, având proprietăți diuretice și antispastice, oxidează urina Cu litiază de oxalat, oxid de magneziu ( , - , g pe zi), vitamina B ( , - , g pe zi), marilină, succinamidă, vitamine A, E, ortofosfați (KH PO și NaH PO în relație echimolară) Un efect bun (în unele cazuri chiar dizolvarea calculilor) în urolitiaza cistină este asigurat de penicilamină, mercaptopropionilglicină, cu urat și oxalat - magurlit, dimefosfonă Cu toate acestea, numai pacienții cu funcție renală satisfăcătoare pot fi tratați cu ape minerale, preparate colorante de nebunie, cistenală și alte medicamente menționate mai sus În prezent, se dezvoltă metode de dizolvare a calculilor folosind litotripsie cu unde de șoc, spălarea directă a tractului urinar cu soluții de EDTA, citrați, piperazină, enzime (tripsină) Bolile copilăriei Volumul / etc Totuși, după o ședință de litotritie, „nisipul” rezultat poate „înfunda” nu numai tractul urinar, ci și interstițiul, provocând IN, insuficiență renală acută Cu nefrolitiaza se foloseste si fitoterapie Recomandați o astfel de colecție: mărar (semințe) g, rădăcină de lemn dulce g, pătrunjel g, celandină g, căpșuni g, frunze de mesteacăn g, trandafir sălbatic g Se amestecă și se pisează totul Preparați lingură din colecția ml apă clocotită și beți - linguri de ori pe zi Copiii cu nefrolitiază trebuie să fie sub observație dispensară cu monitorizarea testelor de urină înainte de a se muta la o clinică pentru adulți Tratamentul în sanatoriu se efectuează în Zheleznovodsk, Essentuki, Truskavets, Borjomi Prognoza Favorabil pe viață Prognosticul este nefavorabil pentru nefropatiile dismetabolice complicate de nefrita interstitiala si insuficienta renala cronica Prevenirea Tratamentul rațional al pielonefritei, restricțiile alimentare de mai sus pentru salurie persistentă, excluderea supradozelor de ergocalciferol, igiena genitală PIELONEFRITĂ (PEN) PEN este o boală inflamatorie microbiană a rinichilor cu afectare a sistemului pelvicaliceal, țesutului interstițial al parenchimului renal și a tubilor Potrivit diverșilor autori, PEN se găsește la - % dintre adulți (pe materialul de autopsie, semnele morfologice de IN și PEN sunt depistate la % dintre adulți), în - % din cazuri boala debutând în copilăria timpurie Mai târziu în viață, poate exista o remisie clinică pe termen lung (Fig ) Etiologie Bacteriile care provoacă PEN sunt, de regulă, comensale intestinale, adică microbi care trăiesc în intestinele indivizilor sănătoși: E coli, Proteus, Enterococcus, Klebsiella, mai rar Staphylococcus aureus sau dermic, bacilul de puroi albastru-verde Cel mai adesea, Escherichia coli și Proteus sunt izolate din urină, dar soiuri speciale uro-patogene (E coli O- , O- , O- , - , O-l serotipuri pentru O-antigene, și - pt antigene K; proteus mai des din specia rettgeri, precum și mirabilis) În pielonefrita cronică la copii în ultimul deceniu, enterobacter, Klebsiella, stafilococ epidermic, ciuperci din genul Candida au început să fie semănate mai des din urină Capitolul Simptomele sunt exprimate Nivelul manifestărilor clinice Relativ activitate Inactiv Durata curentă Ani de viață Pielita la copii Cistita Pielita noua la femeile insarcinate la bere- Pielo-nefrita Uremie Hipertensiune arterială Încălcare completă functia rinichilor treizeci Orez Curba cursului natural al pielonefritei ( Victor) În persistența antigenelor bacteriene în rinichi joacă un anumit rol virusurile, micoplasmele (urealyticum, genitalium, eventual hominis), chlamydia, care provoacă și uretrita Unul dintre cei mai importanți factori predispozanți pentru apariția PEN este boala cronică de rinichi și, mai ales, PEN la alți membri ai familiei, în special la mamă (în special, PEN în timpul sarcinii) L S Lozovskaya a arătat că la aproximativ % dintre pacienții cu PEN, anumite tipuri de virus Coxsackie B pot fi izolate din sânge și urină (la copiii fără PEN, de - ori mai rar) Aproximativ % dintre nou-născuții din mame cu PEN care au virusul Coxsackie B pot detecta deja aceeași variantă a virusului din sângele din cordonul ombilical În timpul examinării de urmărire, marea majoritate a acestor copii a dezvoltat în continuare PEN bacterian Rolul factorilor ereditari în patogeneza CPEN este neîndoielnic În special, PEN poate fi o manifestare a xantomatozei, a anomaliilor metabolice ereditare și a tubulopatiilor cu excreție urinară crescută de cistina, acid oxalic și sărurile sale, acid uric, fosfați, produse metabolice ale triptofanului Defectele ereditare ale imunității, fetopatia, care au dus la disembriogeneza renală, sunt toți factori care predispun la apariția pielonefritei Patogeneza Marea majoritate a bacteriilor gram-negative uropatogene au cili particulari de natură proteică - P-fimbria, care determină capacitatea bacteriilor de a se atașa cu succes de celulele tractului urinar Receptorii pentru P-fimbria sunt glicosfingolipidele uroepiteliului Antigenele K ale bacteriilor previn opsonizarea și fagocitoza, iar antigenele O, care sunt lipopolizaharide bacteriene, determină Bolile copilăriei Volumul efectul lor endotoxic Endotoxina (lipopolizaharida A) a bacteriilor gram-negative are un efect pronunțat asupra mușchilor netezi ai tractului urinar, reduce activitatea lor peristaltică, până la blocarea sa completă, obstrucția funcțională Aceste tulburări ale urodinamicii duc la o creștere a presiunii intrapelvine și intraureterale, apariția refluxului pielotubular Aderența bacteriilor la uroepiteliu împiedică scurgerea lor mecanică din tractul urinar, iar efectul endotoxic, care duce la perturbarea urodinamicii, facilitează mișcarea retrogradă a bacteriilor de-a lungul tractului urinar În plus, proteinele secretă a-urează, iar amoniacul format sub influența sa poate provoca necroza țesutului renal În cursul bolii, de regulă, există o schimbare a tulpinii sau chiar a tipului de agent patogen; deseori exacerbările repetate sunt deja cauzate de o floră bacteriană mixtă (în - % din cazuri cu un curs cronic de PEN) Constipația și alte patologii ale tractului gastrointestinal, însoțite de disbacterioză, sunt însoțitori frecventi ai PEN la un copil (probabil și „furnizori” florei bacteriene) Prin urmare, o serie de autori concluzionează că principala cale de pătrundere a tulpinilor de bacterii uropatogene este limfogena, iar sursa lor este intestinul Absența bacteriuriei la un pacient cu pielonefrită după încheierea terapiei cu antibiotice nu indică încă faptul că bacteriile nu joacă un rol principal în patogeneza leziunilor renale ulterioare S-a stabilit că antigenele bacteriene (lipopolizaharide) pot fi detectate în rinichii pacienților la - luni după exacerbarea bolii în absența bacteriuriei timp de - luni Aparent, circulația prelungită a antigenului bacterian amorf în rinichii pacienților cu pielonefrită poate crea condiții pentru o reinfecție mai ușoară a rinichilor decât la copiii sănătoși În patogeneza pielonefritei cronice, un rol important îl joacă formele L de bacterii sau protoplaste, adică bacteriile lipsite de membrană celulară Protoplastele mor în medii hipotonice ale țesuturilor corpului, dar în mediul hipertonic al medulei rinichilor sau în condiții de parazitism intraepitelial, pot supraviețui, transformându-se în continuare în forme vegetative cu scăderea reactivității organismului, pt de exemplu, sub influența infecțiilor intercurente Conform studiilor moderne, marea majoritate a pacienților cu PEN au tulburări urodinamice, adică dificultăți sau tulburări ale fluxului natural de urină În același timp, se crede că tulburările urodinamice preced apariția PEN, numai dacă sunt prezente, iar PEN poate apărea Este calea ascendentă (urinogenă) de infecție care duce la intrarea agentului patogen mai întâi în pelvis, apoi în tubuli, interstițiul rinichiului O explicație a modului în care microbii intră în rinichi cu un flux constant de urină în jos este dată de doctrina refluxului (refluxul este un flux invers) Refluxurile sunt un fenomen patologic (deși pot fi observate destul de des la copiii mici sănătoși fără patologie Capitolul Orez Cauzele urostazei (N E Savchenko și alții) - diskinezia istmului caliciului, - îngustarea istmului caliciului, - piatra pelvisului, - navă suplimentară, - piatra ureterului, - tumoră care comprimă ureterul, - acalazia ureterului, - strictura ureterului, - ureterocel, - atonia mioneurogenă a vezicii urinare, Și pietre la vezică - diverticul vezicii urinare, - scleroza gâtului vezicii urinare, - boli congenitale ale glandei prostatei, - strictura a uretrei, - diverticul uretrei, - îngustarea deschiderii externe a uretrei, - fimoza Bolile copilăriei Volumul rinichi), care rezultă din defecte anatomice care împiedică fluxul de urină (aproximativ dintre ele sunt descrise, iar unele dintre ele sunt prezentate în Fig ), sau tulburări ale reglării nervoase a tonusului muscular în diferite părți ale sistemului urinar ( mai des în părţile sale inferioare) Există refluxuri vezicoureterale și pelvico-renale Acesta din urmă, la rândul său, este împărțit în refluxuri pielotubulare și fornice (ruperea bolții caliciului) În infecția ascendentă, rinichii acordă o importanță primordială refluxului vezicoureteral - reflux vezicoureteral (RVU) Conform Clasificării Internaționale, există grade de VUR: Gradul I - contrastul în timpul cistografiei a ajuns doar în ureter; gradul II - contrastul umplut exterior neschimbat ureter, pelvis și calice; gradul III - de la expansiune ușoară la moderată și (sau) rotație a ureterului, expansiune moderată a pelvisului; model netezit (tocit) al cupelor; gradul IV - expansiune pronunțată și (sau) rotație a ureterului, bazinului, caliciului; dispariția completă a colțurilor ascuțite în modelul cupelor, dar păstrarea impresiei modelului papilar al majorității cupelor; gradul V - o expansiune și rotație foarte mare a ureterului (megaureterului) și a pelvisului, caliciului; modelul cupelor pierde trăsăturile papilare (Fig ) Orez Cinci grade de reflux vezicoureteral Explicații în text Capitolul Boli ale rinichilor și ale tractului urinar Potrivit unui număr de autori, modelul descris al cupelor în gradele IV-V de BUR indică reflux pelvico-renal și este un factor de risc ridicat pentru dezvoltarea modificărilor cicatriciale în rinichi BUR se poate datora: ) defecte anatomice (diverticul sau duplicarea ureterului; ectopie a ureterului; intramuscular scurt, adică în peretele vezicii urinare, o parte a ureterului - raportul dintre lungimea acestuia și diametrul ureterului este normal - : și cu BUR- : ; patologia mușchilor și a terminațiilor nervoase din regiunea triunghiului Lieto - un triunghi între deschiderile ureterelor și uretrei etc ); ) cistita; ) tulburări ale reglării nervoase a peretelui muscular și a aparatului sfincterian al vezicii urinare, ducând la tulburări funcționale numite „vezică neurogenă” (NMP) BUR poate fi, de asemenea, ereditar sau congenital Termenul LUT combină diferite forme de tulburări ale funcțiilor de rezervor și evacuare ale vezicii urinare, care se dezvoltă ca urmare a leziunilor sistemului nervos la diferite niveluri (de la cortexul cerebral până la aparatul intramural) Cele mai severe forme de LUT cu BUR de gradul III-V apar cu mielodisplazie (unii autori indică faptul că astfel de pacienți au hernii spinale), traumatisme (inclusiv traumatisme spinale la naștere), tumori, boli inflamatorii și degenerative ale măduvei spinării, patologia căilor extraspinale Potrivit lui V M Derzhavin, cea mai comună formă de NMP la copii este hiperreflexul dezinhibat, când, ca răspuns la fluxul de urină, detrusorul (peretele muscular al vezicii urinare) reacționează nu prin dilatare, ci cu contracție ritmică dezinhibată cu presiune mare fluctuatii Din punct de vedere clinic, acești copii notează polakiurie, nevoia crescută de a urina În cea de-a doua variantă a NMP - hiporeflex - urinare rară, se remarcă un volum mare de urină pentru urinare, incontinență urinară de tip ischuria paradoxa (incontinență paradoxală, caracterizată prin eliberarea de urină picătură cu picătură cu vezica revărsată) În tabel prezintă principalele diferențe de diagnostic diferențial dintre cele două variante de NMP Principala complicație a BUR este nefropatia de reflux, caracterizată prin formarea de scleroză focală, afectarea persistentă a funcțiilor tubulointerstițiale, proteinurie persistentă, scăderea filtrării glomerulare și dezvoltarea hipertensiunii arteriale, creând un grup cu risc ridicat pentru formarea CRF J Levy notează că numai nefropatia de reflux care apare la copiii sub ani poate duce la cicatrici la rinichi Cu urmărirea pe termen lung a copiilor ( - ani), BUR se oprește (dispare) la gradul I în % din cazuri, gradul II - în %, gradul III Bolile copilăriei Volumul Tabelul Criterii de diagnostic diferențial pentru diferite forme de vezică neurogenă (A V Papayan și D V Marushkin, ) Semn Hiperreflexie Hiporeflexie Tonul vezicii urinare Creștere Scăzut Frecvența urinării Frecvent, în porțiuni mici Scădere Natura nevoii de a urina Întărire, impuls imperativ Slăbit sau absent Natura actului de urinare Rapid Slow, eventual în mai multe porțiuni Volumul vezicii urinare Scăzut Creștere Urina reziduala Nu este disponibila Complicații Deseori absente Infecții ale tractului urinar adesea asociate sancțiuni - în %, iar gradele IV și V - doar în % din cazuri RVU sever la făt poate duce la pierderi mari ale parenchimului renal și la insuficiență renală deja în perioada neonatală La nou-născuți, RVU este asociată cu o incidență ridicată a infecțiilor tractului urinar și PEN ulterior Infecțiile tractului urinar pot duce la RVU tranzitoriu Luați în considerare că */ copii cu bacteriurie asimptomatică ( - % fete și , % băieți la vârsta școlară) au RVU A doua condiție pentru apariția PEN (prima este o încălcare a urodinamiei) este deteriorarea țesutului interstițial al rinichilor, IN Poate fi cauzată de infecții virale și micoplasmatice (de exemplu, Coxsackie B intrauterin, micoplasmă, citomegalie etc ), leziuni medicamentoase (de exemplu, hipervitaminoză D), nefropatie dismetabolică, xantomatoză etc Cu un studiu atent, V M Derzhavin și colab găsit la - % dintre copiii cu PEN cronică (CPEN) displazie congenitală a rinichilor, iar la % - subdezvoltarea patului vascular al rinichilor Ca urmare a tulburărilor obstructive enumerate, formate VUR, leziuni ale interstițiului rinichilor, se creează în ele un „locus minoris resistentiae” și odată cu dezvoltarea bacteriemiei și bacteriuriei pe fondul unei reactivități slăbite a organismului, fie apare PEN, fie se agravează Cauza bacteriuriei și bacteriemiei pot fi boli intercurente ale organelor genitale (vulvita, vulvovaginită etc ), cariile dentare, colecistita cronică, colita, amigdalita cronică etc Experiența clinică indică o incidență mare a patologiei tractului gastrointestinal la pacienți cu PEN În prezent, se crede că autoalergia joacă un anumit rol în patogeneza CPEN la un număr de pacienți Acest lucru este indicat de prezența reacțiilor pozitive în ele, indicând dezvoltarea unei reacții de hipersensibilitate de tip întârziat la un agent patogen izolat din urină (reacții de leucocitoliză, transformare blastica, inhibarea migrării macrofagelor etc ), detectarea anticorpilor la Proteina Temm-Horsfell în sânge Capitolul Boli ale rinichilor și ale tractului urinar Astfel, următorii factori joacă un rol în patogeneza PEN: ) încălcări ale urodinamicii - prezența unei anomalii a tractului urinar, VUR, care duce la retenție urinară; ) bacteriurie, care se dezvoltă atât într-o boală acută, cât și datorită prezenței unui focar cronic de infecție (mai des în tractul gastrointestinal cu disbacterioză sau organe genitale externe) sau o străpungere a bacteriilor prin ganglionii limfatici mezenterici; ) afectarea anterioară a țesutului interstițial al rinichiului (din cauza nefropatiei metabolice, a bolilor virale din trecut, a abuzului de anumite medicamente, hipervitaminoza D etc ); ) încălcări ale reactivității organismului, homeostaziei sale, în special reactivitatea imunologică Dintre modificările reactivității imunologice în timpul exacerbării PEN, se remarcă următoarele: o scădere a activității fagocitare a neutrofilelor și finalizarea fagocitozei, un deficit în numărul total de celule T, dar cu o creștere a supresoarelor T Cu OPEN, % dintre pacienți detectează în urină bacteriile acoperite cu anticorpi, în timp ce cu CPEN - doar % Cu PEN, din cauza pătrunderii neuniforme a bacteriilor, procesul patologic în rinichi nu este difuz și poate fi chiar unilateral Infecția ascendentă și inflamația interstițială afectează în primul rând medula rinichiului, adică partea care include canalele colectoare și o parte a tubilor distali Moartea acestor segmente ale nefronului perturbă starea funcțională a acelor departamente ale tubilor care se află în stratul cortical al rinichiului Procesul inflamator, deplasându-se în stratul cortical, în mod secundar perturbă deja funcția glomerulilor și apoi se poate dezvolta insuficiență renală totală Clasificare Următoarele forme de PEN se disting prin patogeneză: ) primar; ) secundar: a) obstructiv; b) neobstructiv; cu fluxul: ) ascuțit, ) cronică: a) formă manifestă recurentă; b) forma latentă; Bolile copilăriei Volumul dupa perioada: ) exacerbări (active); ) dezvoltarea inversă a simptomelor (remisie parțială); ) remisiune (clinic și de laborator); dupa functia renala: ) fără afectare a funcției renale; ) cu insuficiență renală; ) HPN PEN primar este un proces inflamator microbian în parenchimul renal, atunci când se utilizează metode moderne de cercetare nu este posibil să se identifice factorii și condițiile care contribuie la fixarea microbilor și la dezvoltarea inflamației în țesutul tubulointerstițial al rinichilor PEN obstructiv secundar este un proces inflamator microbian care se dezvoltă în prezența afecțiunilor urodinamice organice (congenitale, ereditare sau dobândite) sau funcționale (vezica urinară neurogenă cu reflux vezicoureteral) PEN secundar non-obstructiv este un proces inflamator microbian în țesutul renal care apare pe fondul leziunii interstițiului parenchimului renal în tulburări metabolice (oxalurie, uraturie, fosfaturie, cistinurie etc ), disembriogeneză renală, atât ereditară, cât și congenital în infecții virale intrauterine și altele, congenital în stări de imunodeficiență dobândită, boli endocrine Pielonefrita cronică este diagnosticată atunci când semnele clinice și (sau) de laborator ale PEN sunt observate la un copil mai mult de an Diagnosticul trebuie să indice în mod necesar prezența și natura patologiei tractului urinar superior și inferior, RVU și gradul acesteia Tabloul clinic Printre școlarii care suferă de PEN sunt de - ori mai multe fete decât băieți, în timp ce la o vârstă fragedă băieții și fetele se îmbolnăvesc de PEN la fel de des (în copilărie, sunt chiar mai mulți băieți cu PEN decât fete) Tabloul clinic al pielonefritei acute (OPEN) este de obicei caracterizat prin: ) sindrom de durere (durere în partea inferioară a spatelui sau a abdomenului); ) tulburări disurice (urgență, polakiurie, durere sau senzație de arsură, mâncărime la urinare, nicturie, enurezis); ) simptome de intoxicație (febră cu frisoane, cefalee, letargie, slăbiciune, poftă slabă, paloare cu o ușoară nuanță icterică etc ) Capitolul Boli ale rinichilor și ale tractului urinar Durerea în partea inferioară a spatelui nu este acută, mai degrabă este o senzație de tensiune și tensiune Durerea crește semnificativ cu o schimbare bruscă a poziției corpului, înclinare, săritură, scade odată cu încălzirea regiunii lombare Intensitatea durerii este determinată de severitatea edemului renal și a tulburărilor urodinamice Durerea acută bruscă cu creșterea temperaturii corpului este caracteristică pentru BUR În același timp, sindromul durerii este adesea ușor și este detectat numai cu palparea abdomenului și atingerea spatelui inferior în regiunea proiecției rinichilor, care este de obicei privit simplist ca un simptom pozitiv al lui Pasternatsky Edemul la pacienți, de regulă, nu este prezent, presiunea arterială este normală, diureza este ușor crescută Urina este adesea tulbure și urât mirositoare În timpul examinării, se poate detecta durere pe partea laterală a leziunii în timpul palpării de-a lungul ureterelor, în regiunea rinichilor, în unghiul dintre coloana vertebrală și ultima coastă, cu tapotarea de-a lungul regiunii lombare La analiza urinei, se observă proteinurie (până la % o), leucociturie neutrofilă, microhematurie (la - % dintre pacienți), o cantitate mare de epiteliu celular și uneori săruri Diureza zilnică este ușor crescută Densitatea relativă a urinei este normală sau ușor redusă Reacția urinei poate fi fie alcalină, fie acidă (mai des) Majoritatea pacienților nu au cilindrurie, deoarece le lipsește una dintre condițiile importante pentru formarea cilindrilor - o scădere a diurezei În sânge sunt detectate leucocitoză, neutrofilie cu deplasare la stânga, VSH crescut La copiii mici, tabloul clinic al OPEN este dominat de simptome generale: letargie sau anxietate, anorexie, febră, scădere în greutate, vărsături, constipație sau dispepsie, uneori icter, convulsii, simptome meningeale Fenomenele dizurice pot fi exprimate neclar Sugarii cu OPEN au o tendință pronunțată de generalizare a infecției, dezvoltarea rapidă a tulburărilor metabolismului apă-sare cu exicoză, acidoză, diaree, disfuncție nu numai a rinichilor, ci și a ficatului, glandelor suprarenale, sistemului nervos central, urmată de apariția semnelor de intoxicație severă și deshidratare profundă, colaps Tabloul clinic seamănă cu sepsisul În același timp, cu CPEN la copiii mici, pot fi observate doar simptome generale precum scăderea apetitului, creșterea insuficientă a greutății corporale, creșterea, întârzierea dezvoltării psihomotorii și starea subfebrilă La copiii mai mari, tabloul clinic al CPEN poate fi, de asemenea, dominat de semne de intoxicație: apatie, letargie, dureri de cap, apetit scăzut, tulburări de alimentație, oboseală, temperatură corporală scăzută, localizarea nedefinită a durerii abdominale, mai rar dureri de spate cu minim tulburări disurice exprimate sau chiar în lipsa acestora * / pacienti au inca disurie, si cu un proces obstructiv, uneori incontinenta urinara PEN poate fi asimptomatic clinic, cu modificări minime ale urinei Bolile copilăriei Volumul Tabelul Tabloul clinic al pielonefritei la copiii de vârstă fragedă și mai înaintată (Korovina N A și colab , ) Semne Copii în primul an de viață Copii mai mari Gen Fără diferențe de gen Mai des fete Debutul bolii Prevalența simptomelor de natură infecțioasă generală Combinația de simptome de natură infecțioasă generală și „locale” (dureri în partea inferioară a spatelui, abdomen, disurie etc ) Simptome de intoxicație Pronunțate, până la neurotoxicoză În funcție de natura cursului PEN, vârsta, prezența obstrucției Simptome meningeale Posibile Foarte rare Febră febrilă (la debut), rar subfebrilă Posibile creșteri „fără cauza” ale temperaturii corpului Creșteri febrile, subfebrile, adesea „fără cauza” ale temperaturii corpului Regurgitare, vărsături Regurgitare frecventă, posibil vărsături Vărsături cu intoxicație severă Culoarea pielii Culoarea gri pal a pielii (cu intoxicație severă), cianoză periorbitală, este posibilă subicteritatea Paloarea pielii, umbre periorbitale; simptomele depind de severitatea sindromului de intoxicație endogenă; în cazuri severe, umflarea cenușie a pielii Pofta de mâncare Suge slabă, posibil refuz complet de a mânca Mai des redus Greutate Absența creșterii în greutate, dezvoltarea malnutriției Scăderea în greutate în PEN sever Durere în abdomen, regiunea lombară Echivalentul durerii - anxietate Durere în partea inferioară a spatelui, regiunea ombilicală, uneori radiind de-a lungul ureterelor Incontinență urinară Frecventă sau rară, până la retenție acută de urină Incontinență urinară, rară sau rapidă, nedureroasă Sindromul intestinal Adesea, mai des la debutul bolii Rareori Vulvita, vulvovaginită Deseori, uneori sinechie Des Balanita, balanopostita Deseori Rareori Sindrom hepatolienal La / copii Rareori Tahicardie Caracteristica intoxicatiei Corespunde reactiei de temperatura Caracteristicile tabloului clinic al PEN la copiii de diferite vârste sunt prezentate în tabel Majoritatea pacientilor cu PEN au focare cronice de infectie: amigdalita sau adenoidita cronica, carii dentare, colecistita cronica, vulvovaginita etc La examinarea unui număr mare de copii cu PEN, A L Cheskis a constatat cistita cronică (conform cistoscopiei și studiului morfologic al peretelui vezicii urinare) cu aceeași frecvență ( %) atât în formele obstructive, cât și în cele neobstructive ale pielonefritei V M Derzhavin la , % din de copii cu pielonefrită cu vârsta cuprinsă între - ani a diagnosticat disfuncție neurogenă a vezicii urinare, precum și congenitală Capitolul Boli ale rinichilor și ale tractului urinar vezica neurogenă prezentă sau dobândită, scleroza colului vezical cu obstrucție infravezicală, ectopie a fistulei vezicoureterale Reamintim că RVU este considerat responsabil pentru - % din cazurile de pielonefrită la copii Complicații Nefrită apostematoasă (multe abcese la rinichi), care apare la copii ca o boală septică acută cu temperatură corporală ridicată, adesea agitată, intoxicație severă și stare generală severă (vărsături, greață, piele uscată, convulsii, deshidratare) Diagnosticul se face prin ecografie a rinichilor Pe urograma excretorie, carbunculul rinichiului se manifesta prin compresia caliciului si a pelvisului sau amputarea unuia sau mai multor calici, asemanator unei tumori renale Cu paranefrita (inflamația țesutului perirenal), simptomul principal este și durerea în regiunea lombară; în viitor, leucocitele apar în urină Poate exista și febră mare, uneori de tip agitat Găsiți un simptom Goldflam-Pasternatsky pozitiv Copilul ia uneori o poziție forțată cu piciorul îndoit la articulația șoldului, fără a limita mobilitatea în această articulație Această poziție este cauzată de contractura mușchiului lombar ca urmare a iritației prin procesul său inflamator Dacă copilul este pus pe picioare și se uită la spate, atunci puteți observa curbura coloanei vertebrale din cauza cruțării zonei bolnave Diagnosticul se face prin ecografie a rinichilor Examinarea cu raze X a părții afectate poate arăta o mobilitate limitată a marginii plămânilor și nicio deplasare a rinichiului în timpul respirației În viitor, umflarea poate apărea în regiunea lombară, ceea ce nu se întâmplă cu pielonefrita Necroza papilelor renale, manifestată prin sângerare - hematurie macroscopică (uneori cu sechestrarea țesutului renal), poate fi rezultatul unei leziuni a arterelor sinusului rinichiului (pedunculită arterială) Aceste complicații ale OPEN la copii se dezvoltă mult mai puțin frecvent decât la adulți Complicațiile insuficienței renale cronice pot fi, pe lângă condițiile de mai sus, KSD, hipertensiune nefrogenă, insuficiență renală cronică din cauza unui rinichi ridat secundar Diagnostic si diagnostic diferential În cursul acut al bolii sau exacerbarea CPEN, diagnosticul nu prezintă mari dificultăți Este necesar să se efectueze următorul set de examinări (o examinare deosebit de amănunțită ar trebui să fie în cazul unui curs cu simptomatologie scăzută a bolii) Analiza urinei in dinamica ( data in - zile) Dacă nu există date convingătoare pentru diagnosticul bolii în testele generale de urină, este necesar Bolile copilăriei Volumul este necesar să se examineze sedimentul în ml de urină (testul Nechiporenko), în urina excretată în min (testul Amburge), chiar mai bine într-o cantitate de urină de ore în ceea ce privește diureza zilnică (testul Kakovsky-Addis, în care nu mai mult de , x leucocite, x eritrocite și x cilindri hialini) O anumită valoare auxiliară este detectarea leucocitelor active în sedimentul de urină conform lui Pytel și Ryabinsky, în special atunci când se examinează sedimentul dintr-o porțiune de urină de - ore Pielonefrita se caracterizează prin leucociturie și bacteriurie, hematuria este necaracteristică Uroculturi (de cel puțin ori; pot fi cultivate din „fluxul mijlociu”, deoarece cateterizarea vezicii urinare poate contribui la reflux) cu determinarea sensibilității microbului izolat la antibiotice Uroculturile obișnuite sunt neinformative din cauza contaminării frecvente cu flora organelor genitale Prin urmare, este important să spălați organele genitale externe (inclusiv la băieții cu prepuț necircumcis) cu tampoane sterile înmuiate într-o soluție antiseptică neiritantă (de exemplu, furacilină : , permanganat de potasiu : ) Apoi, soluția este îndepărtată prin clătirea perineului cu apă sterilă Fetele se spală din față în spate Determinarea gradului de bacteriurie Bacteriuria este considerată fiabilă dacă ml de urină conține de microbi sau mai mulți Pentru a afla gradul de bacteriurie, se numără numărul microbian în timpul culturilor lui Gould sau „testul cu nitriți” conform lui Anshelevich, se folosește un test cu clorură de tetrafeniltetrazoliu (testul TTX) Ultimele două teste sunt pozitive doar atunci când numărul de microbi din ml de urină este mai mare decât IO Specificitatea testelor este mare ( - %), dar sensibilitatea este de - % Determinarea stării funcționale a rinichilor folosind: a) Testul Zimnitsky dată în - zile (în cazul evoluției acute și ușoare de CPEN, cu excepția diurezei crescute și a nicturiei, nu există abateri, dar dacă este afectat un număr mare de tubuli, funcția de concentrare a rinichii, hipoizotenuria poate fi redusă); b) Testele lui Rehberg - filtrarea este perturbată numai în afectarea severă a rinichilor; o scădere a reabsorbției are loc mai devreme decât filtrarea; c) determinarea funcției secretoare a rinichilor și a fluxului sanguin renal (fluxul sanguin renal în pielonefrită este redus, care se disociază cu filtrarea normală) În plus, este de dorit (și obligatoriu în clinicile de specialitate) să se determine indicatori care caracterizează funcția nefronului distal (determinarea amoniacului și a acidității titrabile a urinei), a tubilor proximali (determinarea -microglobuline în urină, meliurie, calciumurie, Capitolul fosfaturie, proteinurie), anse de Henle (concentrație osmotică a urinei) Analiza biochimică a sângelui Nivelul proteinelor totale, colesterolului, azotului rezidual din PEN rămâne normal pentru o lungă perioadă de timp; Valoarea diagnostică este detectarea disproteinemiei (cu creșterea nivelului de a - și y-globulinelor), o creștere a nivelului de acizi sialici, mucoproteine, o reacție pozitivă la proteina C-reactivă Ecografia rinichilor și a sistemului urinar, inclusiv în timp real pentru diagnosticarea RVU Ecografia este posibilă și cu o activitate ridicată a procesului infecțios-inflamator la nivelul rinichilor Radiografie și alte studii ale tractului urinar la lună după eliminarea exacerbarii infecției Urografia descendentă trebuie efectuată la fiecare pacient cu PEN (mai ales la o vârstă fragedă) Pe urogramele descendente cu pielonefrită în stadiile incipiente se constată o scădere a tonusului tractului urinar superior, aplatizarea și rotunjirea fornixelor, îngustarea și alungirea cupelor În etapele ulterioare, există o deformare ascuțită a cupelor, convergența lor, pielectazia și prezența refluxurilor pielorenale Devine caracteristică [Borisov I A , ] o creștere a indicelui renal-cortical (RCI) peste , , precum și detectarea simptomului Hodson - o scădere a grosimii parenchimului renal la poli în comparație cu grosimea acestuia în partea de mijloc Verificarea anomaliilor anatomice grosolane ale tractului urinar care stau la baza pielonefritei și care provoacă obstrucția tractului urinar este importantă (Fig A, A, B) Potrivit lui A V Papayan et al ( ), frecvența celor mai frecvente anomalii ale tractului urinar la copii este următoarea: dublarea rinichilor - : , distopie renală - : - , rinichi potcoavă - : - , diverticul de pelvisul, calicele - : , dublarea ureterelor - : , malformații ale vezicii urinare și uretrei - : - , epispadias : nou-născuți Renografia radioizotopică este recomandată pentru toți pacienții cu PEN, deoarece face posibilă evaluarea funcțiilor excretoare și secretoare ale rinichilor, asimetria leziunii acestora (Fig C, B) Cistografia și cistoscopia sunt obligatorii pentru toți copiii cu tulburări dizurice, incontinență urinară (în special cu insuficiență renală cronică) În plus, acești copii efectuează cistouretrografie urinară (în timpul urinării), cistometrie retrogradă, farmacocistometrie, pielometrie uretrală, electromiografie a vezicii urinare, uroflowmetrie, cistometrie directă și, de asemenea, determină viteza și presiunea liniară a fluxului de urină pe baza intervalului de zbor al orizontal jet copil cu urinare spontană Toate aceste studii sunt necesare pentru a determina urodinamica în tractul urinar inferior, diagnosticul de LUT Capitolul Întocmirea unui pedigree care să indice toate persoanele cu patologie renală I Consultații ale specialiștilor (urolog, chirurg pediatru, oftalmolog, neuropatolog, otorinolaringolog, stomatolog, ftiziatru) În caz de rezistență la terapie, un pacient cu PEN este examinat pentru prezența unor astfel de agenți infecțioși precum chlamydia, micoplasme, ciuperci, viruși, micobacterii Pielonefrita trebuie diferențiată de tuberculoza renală În acest din urmă caz, în anamneză există un indiciu al contactului cu un pacient cu tuberculoză Copilul va avea o reacție cutanată pozitivă la tuberculină și leziuni specifice pot fi găsite pe radiografia plămânilor Mycobacterium tuberculosis se găsește în sedimentul urinar În urina copiilor, de regulă, predomină hematuria Este deosebit de important să recunoaștem glomerulonefrita difuză în timp util (Tabelul ) Tabelul Semne diagnostice diferențiale ale glomerulonefritei difuze acute și ale pielonefritei cronice acute sau exacerbate Semne Glomerulonefrită acută Pielonefrită Debutul bolii la - săptămâni după angină, scarlatina, catarul tractului respirator superior Pe fondul infecțiilor bacteriene și virale acute Tulburări dizurice Nu tipice Caracteristice Durerea lombară Apare la - % dintre pacienți Apare la majoritatea copiilor de vârstă școlară Temperatura corpului De obicei normală sau subfebrilă De obicei febrilă sau subfebrilă Sindromul urinar Hematurie și cilindrurie (uneori leucociturie în primele - zile) Oligurie Densitatea relativă a urinei este normală sau crescută Leucociturie Diureză normală sau crescută Monotonă, densitate relativă redusă a urinei în diferitele sale porțiuni Culturi de urină Întotdeauna sterile % culturi pozitive Azot din sânge rezidual, uree Norma crescută Edem Caracteristic Nici unul Hipertensiune Prezentă la majoritatea pacienților Nu este tipică Principalii indicatori ai funcției renale: — filtrare redusă Normal - reabsorbţie Normal Mai des normal, dar poate fi redus - secretie Mai des normala Mai des redusa Modificări morfologice ale rinichilor Leziuni tipice ale capilarelor glomerulare, proliferarea celulelor capsulei glomerulare (Bowman) Leziuni predominante ale țesutului interstițial al rinichilor Bolile copilăriei Volumul Acum s-a stabilit că pielonefrita este o complicație tipică a tubulopatiilor ereditare, prin urmare, la fiecare pacient cu insuficiență renală cronică, este recomandabil să se excludă aceste boli, ceea ce se realizează prin studierea excreției zilnice a aminoacizilor în urină (norma) este de , - , g la kg de greutate corporală), calciu (norma este de , - , g / kg, mai puțin de mg pe zi), fosfați (normă , - , g / kg, mai puțin de g pe zi) , oxalați (norma , g/kg pe zi, mai puțin de mg pe zi), citrați (norma este de aproximativ , - , g/kg), acid uric (norma este mai mică de , g per ml de urină, nu mai mult de mg / kg pe zi), acizi titrabili (norma este de - mmol per kg de greutate corporală), amoniu (norma este de - mmol / kg), uree (norma este de aproximativ , g per g de proteine în dietă) Este necesar diagnosticul diferențial cu vulvită, vulvovaginită Fiecare fată cu leucociturie și bacteriurie ar trebui examinată din acest punct de vedere (de preferință de către un ginecolog - luând și analizând frotiuri vaginale) Dacă, după tratamentul vulvitei sau vulvovaginitei, modificările în urină nu dispar, fata trebuie examinată pentru suspiciunea de pielonefrită Diagnosticul de PEN nu trebuie grăbit cu primele semne ale unei infecții acute a tractului urinar În primul rând, acestor copii trebuie să li se prescrie uroseptice și să monitorizeze efectul tratamentului Supradiagnosticarea PEN nu este mai puțin dăunătoare decât subdiagnosticul, deoarece duce la cursuri lungi de terapie inutilă Stratificarea PEN pe GN este diagnosticată în principal pe baza uroculturii repetate Uneori, diagnosticul diferențial între ele este posibil doar cu o biopsie de rinichi Tratament Într-o perioadă acută sau cu o exacerbare a bolii, copilul trebuie internat Repausul la pat în absența simptomelor de insuficiență renală trebuie respectat pe toată perioada febrei și - zile mai târziu Aportul de lichide în pielonefrită este crescut Dacă un copil de orice vârstă în perioada de exacerbare a PEN are intoxicație, tratamentul începe cu forțarea diurezei și prescrierea de diuretice Cantitatea zilnică de lichid în aceste cazuri este de aproximativ , ori mai mare decât cerințele de vârstă Lichid suplimentar (în doză de - ml/kg pe zi) pacientul primește în detrimentul suc de pepene, merișor sau lingonberry, sucuri, compot, chefir Sunt prezentate legume și fructe proaspete, în special pepeni, dovleceii, care au o proprietate diuretică În perioada de exacerbare pentru o perioadă scurtă, este recomandabil să se administreze lapte și alimente vegetale cu o restricție moderată de proteine ( , - g/kg) și sare (până la - g) timp de câteva zile, apoi transferați copilul la masa nr a O restricție semnificativă a proteinelor în dieta pacienților cu PEN (în absența CRF) nu este recomandabilă Restricțiile din dietă depind și de natura sărurilor din sedimentul urinar, de aciditatea acestuia (pentru detalii, consultați secțiunea „Tratamentul urolitiazelor”) Este recomandabil să prescrieți mine alcaline Capitolul Boli ale rinichilor și ale tractului urinar Apele rare (Borzhom, Sairme, Smirnovskaya, Arzni etc ), mâncărurile picante, extractele și alimentele prăjite sunt excluse din dietă În cazul sindromului de durere, este indicată terapia antispastică (no-shpa, papaverină, baralgin) În prezența refluxului, se utilizează un regim de urinare forțată - în timpul stării de veghe, urinare la fiecare , - ore în poziție ghemuită Având în vedere faptul că PEN este o boală inflamatorie microbiană, este necesar să se prescrie medicamente antibacteriene cu urocultură preliminară și determinarea sensibilității la antibiotice a florei izolate Dacă există semne de intoxicație, tulburări dizirice, sindrom dureros, tratamentul începe cu antibiotice - amoxicilină, peniciline „protejate” (augmentin, amoxiclav, unazină), cefalosporine generațiile II, III, administrate intramuscular de - ori pe zi Antibioticele de rezervă includ aminoglicozide Ele sunt prescrise numai atunci când trecerea urinei este restabilită Având în vedere potențiala nefrotoxicitate, aminoglicozidele se administrează de ori pe zi în doze terapeutice medii și nu mai mult de zile, iar acestea (precum și cloramfenicolul) nu sunt prescrise copiilor mici Oliguria, insuficiența renală sunt contraindicații pentru utilizarea aminoglicozidelor Antibioticele sunt tratate până când febra și semnele de intoxicație dispar După o cură de antibiotice, este necesară o cură de lactobacterină sau bificol Dacă exacerbarea procesului inflamator se manifestă numai prin leucociturie și după o cură de antibiotice, se poate utiliza unul dintre următoarele medicamente: patru doze), acid nalidoxic (negram, nevigramon - o doză zilnică de - mg / kg) se împarte în doze), -NOC și nitroxolină (în doză de - mg/kg pentru doze), nicodină ( , - , g/kg pe zi pentru doze), biseptol (doză unică de -) mg / kg pentru trimetoprim de ori pe zi), salicilat de fenil (salol), gramurină Trebuie să cunoașteți valorile optime ale pH-ului pentru acțiunea medicamentelor antibacteriene: ampicilină - , - , , levomicetina - , - , , gentamicina - , - , , kanamicina - , - , , -NOC - , - , , nevigramona - , - , , furadonin - , - , Numirea de ape minerale, metionină, lămâie, acid clorhidric poate realiza alcalinizarea sau acidificarea urinei Același lucru se poate realiza cu o dietă: legume, fructe, fructe de pădure, zahăr, lapte - contribuie la o schimbare a metabolismului către alcaloză, iar chefir, brânză de vaci, cereale, pâine, pește, carne - acidoză Durata terapiei cu antibiotice la un anumit pacient ar trebui să fie individuală Se crede că, cu OPEN, se poate limita la o cură de antibiotic de - zile (trebuie administrată la - zile după normalizarea analizei de urină) și la o cură de uroseptică, apoi trece la anti- terapie de recădere timp de - luni, redusă la o „cură săptămânală de băutură de fructe de merișoare, bulion de măceșe și administrarea de multivitamine în aer Bolile copilăriei Volumul Timp, min Orez Urograma descendentă (A), scanograma (B) și renograma (C) a unui pacient cu rinichi în potcoavă Orez Urograma descendentă (A), renograma (B) a unui pacient de ani cu hidronefroză stângă; urograma descendentă a unui pacient de ani cu hidronefroză bilaterală (B) Bolile copilăriei Volumul dozele de plante, apoi - un curs de două săptămâni de medicamente pe bază de plante (vezi mai jos), iar în a -a săptămână a lunii - luarea uneia dintre uroseptice Odată cu următoarea exacerbare a CPEN, cursul terapiei cu antibiotice ar trebui să fie de cel puțin lună, iar apoi terapia anti-recădere este determinată după cum urmează: dacă perioada de remisiune (între a -a și a -a recădere) a fost mai mică de săptămâni, terapia preventivă se efectuează timp de an, cu un interval de remisiuni de la săptămâni la luni - luni, iar cu un interval de remisiune mai mare de luni, terapia anti-recădere poate fi omisă Și totuși, ar trebui rezolvată individual, iar dacă pacientul are defecte anatomice ireparabile ale tractului urinar, atunci este necesară fitoterapie periodică (cel puțin săptămâni pe lună), cure periodice de agenți de stabilizare a membranei (karsil, acid lipoic, liquiriton, essentiale) , adaptogeni de plante (eleuterococ, zamaniha, radiola roz etc ), preparate de bifidum Fitoterapie Pacienților cu PEN li se prescrie colecții de plante medicinale din următoarele grupe: ) diuretice: a) ulei esential (macese, marar, patrunjel, telina, hamei, rozmarin, radacina de elecampane); b) saponină (frunză de mesteacăn, lingonberry, adonis, ursus, lemn dulce și rădăcină de grapă, ceai de rinichi, trandafir auriu, soc negru); c) care conțin silicați și saponine (coada-calului, alpinist, pi-kulnik); d) îmbunătățirea fluxului sanguin renal (sparaanghel, ovăz, creson); ) litolitice (pepene verde, alpinist, căpșun, căpșun sălbatic, iarbă de canapea, mărar, pătrunjel, coada-calului); ) antiseptice: a) care conțin substanțe antibiotice (sânătoare, pătlagină, salvie, mușețel medicinal, ienupăr, bergenia), b) care conțin arbutină (ruș, lingonberry, heather, boudra în formă de iederă, wintergreen, umbrelă iubitoare de iarnă); ) cu acțiune antiinflamatoare (celandină, fag officinalis, pătlagină, rădăcină de elecampane, budra ca iedera, gălbenele, sunătoare); ) întărirea peretelui vascular (rue, măceș brun, șoricel, urzică, aronia neagră); ) imbunatatirea compozitiei de vitamine si microelemente a organismului (coacaze negre, urzici, capsuni salbatice, afin, lingonberry, frasin de munte, zmeura) Cel mai rațional este să prescrii o colecție conform lui Kovaleva (vezi prescripția din secțiunea „Tratamentul nefritei cronice”) timp de - luni, crescând numărul de rase Capitolul umbre, cu acțiune antiseptică, de ori Următoarele taxe sunt recomandate pentru PEN la copii: ) Sunătoare, coada-calului, ursul, urzica, șoricelul; ) sunatoare, coltsfoot, trandafir salbatic, orz comun, trifoi arat; ) Sunătoare, urzică, frunză de lingonberry, umbrelă de centaură, trandafir sălbatic Plantele se amestecă în cantități egale, se toarnă lingură din colecția de , litri de apă clocotită și se lasă timp de o jumătate de oră; bea - ml pe zi Se efectuează fizioterapie: în perioada acută, se prescrie un curs scurt de ultrasunete ( - ședințe), apoi terapie cu microunde ( - proceduri) și apoi electroforeză cu o soluție % de furadonină și ampicilină ( ședințe) Cu hipotensiunea tractului urinar se folosesc curenți modulați sinusoidali Este importantă detectarea și igienizarea în timp util a focarelor cronice de infecție și a surselor de sensibilizare (carii dentare, colecistită cronică, amigdalită cronică, helmintiază, în special enterobiaza etc ) Un copil cu PEN trebuie consultat de un medic urolog, iar dacă se descoperă cauza stagnării urinare, împreună cu medicul pediatru, acesta planifică un plan de management al pacientului, stabilește posibilitatea și momentul tratamentului chirurgical Terapia de bază pentru LUT pentru disfuncțiile hiperreflex, conform urologilor, este ultrasunetele de joasă frecvență și stimularea electrică a sfincterului anal cu hipertermie regională a vezicii urinare, numirea de M-colinolitice (atropină, belladona etc ), neurotrofice (pantogam) sau piracetam, etc ); M-colinomimetice (aceclidină etc ), medicamente anticolin-esteraze (prozerin, galantamina) în combinație cu medicamente care afectează bioenergetica mușchilor netezi (ATP, citocrom C, mononucleotidă de riboflavină) și neurotrofice - pentru disfuncții hiporeflex Tratamentul copiilor cu RVU poate fi chirurgical sau conservator Ca terapie conservatoare, se folosesc agenți antibacterieni conform schemei menționate mai sus, metoda de urinare forțată, diureză forțată (diuretice - furosemid, se administrează după zile pe a treia) Monitorizarea cu ultrasunete a prezenței și severității RVU este necesară la fiecare luni Corecția chirurgicală a tulburărilor anatomice obstructive este extrem de utilă, dar chirurgia antireflux pentru obstrucția funcțională, conform unui grup internațional de experți, dă același efect ca și terapia conservatoare Alegerea medicamentelor pentru tratamentul copiilor cu LUT și VUR depinde de forma disfuncției vezicii urinare neurogene (Tabelul ) Observarea dispensarului Efectuat în clinică Pediatrul raional pune copilul pe un cazier la dispensar Durata de observare la dispensar la OPEN este de ani, Bolile copilăriei Volumul Tabelul Terapie diferențiată pentru diferite forme de disfuncții neurogenice ale vezicii urinare (Papayan A V , Marushkin D V , ) Grupa de produse farmaceutice Forme de disfuncţii Hyperreflex Hyporeflex Anticolinesteraza - + + Colinomimetice - + + colinolitice + + - stimulente a-adrenergice - + + stimulente p-adrenergice + + - a-blocante + + - -blocante + + Tranchilizante + - Nootropice ++ Antidepresive triciclice ++ Preparate cu vitamine ++ cu CPEN - înainte de trecerea copilului la o clinică pentru adulți După externarea din spital până la sfârșitul cursului de antibioticoterapie continuă, analizele de urină și culturile se fac dată la săptămâni, în următoarele luni - dată pe lună; la un an de la debutul ultimei exacerbări, analizele de urină se efectuează de dată la - luni și întotdeauna de ori pentru orice infecție intercurrentă (prima dată la apogeul bolii, a doua - la săptămână după finalizarea acesteia) Medicul examinează pacientul în primul an după debutul exacerbării o dată pe lună, iar pe viitor, în absența exacerbărilor, o dată pe trimestru Înainte de examinarea de către un medic pediatru, pacientul trebuie să determine gradul de leucociturie (după Nechiporenko, dar mai bine conform Kakovsky-Addis) și bacteriurie; O dată la șase luni, medicul trimite copilul pentru examinare la dentist (excluderea cariilor dentare), otolaringolog (excluderea amigdalitei cronice, adenoiditei etc ), efectuează trei teste de scaun pentru ouă de viermi (cu răzuire obligatorie pentru ouă de oxiuri) Este indicat să se organizeze grădinițe (sau grupe) speciale pentru copiii cu nefropatii Alimentele bogate în substanțe extractive, condimentele, marinatele, afumaturile, cârnații, conservele, mirodeniile sunt excluse din alimentație pe toată perioada de observație la dispensar Este util să se efectueze o dietă în zig-zag, adică - zile cu o predominanță de produse care provoacă predominant alcaline, iar următoarele - zile - urină acidă Scutirea medicală de la sport și educație fizică în grupa principală se acordă pentru un an după exacerbare În același timp, copilul are nevoie de educație fizică moderată Având în vedere natura bolii, în prezent se recomandă timp de - luni după DESCHIS și cel puțin an după o exacerbare a CPEN Capitolul Boli ale rinichilor și ale tractului urinar efectuați următoarea terapie anti-recădere: primele - zile ale fiecărei luni - un uroseptic, iar următoarele zile - preparatele din plante menționate mai sus conform Kovaleva (se folosesc și colecții mai simple: mușețel, trandafir sălbatic, lingonberry) frunză sau sunătoare, alpinist, marshmallow) Uroseptic se administrează doar dată pe zi noaptea (*/ doze zilnice) În cazul în care copilul are reflux, anomalii de dezvoltare, se efectuează reinternarea după , ani, iar urosepticele se recomandă administrarea continuă timp de - luni (*/ doză zilnică se administrează o dată pe zi noaptea) Fitoterapia se efectuează în cure de - luni cu un interval de o lună Tratamentul în sanatoriu al pacienților cu PEN se efectuează în sanatoriile locale și la an după exacerbare - în stațiuni: în Zheleznovodsk, Truskavets, Izhevsk, Druskininkai, Sairma Prognoza Depinde în primul rând de natura bolii (primară sau secundară), de intensitatea tratamentului, de prezența bolilor concomitente Dacă cauza urostazei nu poate fi eliminată în PEN secundar, tratamentul ar trebui să vizeze prevenirea exacerbărilor bolii În același timp, cu PEN primar, în special la copiii mici, este posibilă o recuperare completă Acest lucru este indicat de faptul că în rândul copiilor mici cu PEN, atât băieții, cât și fetele sunt la fel de frecvente, în timp ce la adulți sunt de - ori mai multe femei decât bărbați OPEN primar se vindecă (cu terapie adecvată și prevenirea rațională a exacerbărilor) în - %, CPEN primar - în - % din cazuri Cu toate acestea, prognosticul pentru recuperarea completă trebuie făcut cu atenție în toate cazurile, sub rezerva unei observări de ani a pacientului, studiului testelor de urină, determinării bacteriuriei și funcției renale INFECTII ALE TRACTULUI URINAR Infecțiile sistemului urinar (ITU) sunt un proces inflamator în organele sistemului urinar fără o indicație specială de localizare (tract urinar sau parenchim renal) și determinarea naturii acestuia Infecția tractului urinar (ITU) este un proces inflamator la nivelul tractului urinar (uretere, vezică urinară, uretră) fără implicarea parenchimului renal La - % dintre pacienții cu ITU nu este posibilă localizarea nivelului leziunii UTI poate fi o boală primară sau se poate dezvolta pe fondul unei boli infecțioase și inflamatorii în orice organ De exemplu, la apogeul ARVI sau pneumonie, diaree bacteriană, un pacient are leucociturie, bacteriurie și proteinurie ușoară, care dispar rapid pe fundalul tratamentului rațional al bolii de bază Diagnostic Bolile copilăriei Volumul Tabelul Frecvența diferitelor manifestări ale infecției tractului urinar în funcție de vârstă (Sheldon S A și Waxman J , ) Simptom - luni - luni - ani - ani Întârziere în dezvoltare, subnutriție % % % Icter % Anxietate ascuțită, plâns % % Urina tulbure cu miros neplăcut, % % Diaree % % Vărsături % % % ■ % Febră % % % % Convulsii % % % % Hematurie % % % Urinări frecvente, disurie % % % Enurezis % % Dureri abdominale % % Dureri de spate Raport băieți:fete : : : : Bacteriuria semnificativă este detectarea în urină a coloniilor de microorganisme dintr-o specie: - de colonii în ml de urină; - de colonii în ml de urină prelevate cu cateter; - orice număr de microorganisme în ml de urină prelevat prin puncție suprapubiană Subliniați că piuria (leucociturie neutrofilă) este un semn nespecific al ITU și poate fi uneori absentă În aceste cazuri, vorbim de bacteriurie asimptomatică Un complex de simptome clinice tipice caracteristice ITU este o combinație de sindroame de intoxicație (creșteri nemotivate ale temperaturii corpului, paloarea pielii, tulburări de comportament, scăderea apetitului, tulburări dispeptice etc ), disurie (urinat frecvente, dureroase etc ), sindromul durerii abdominale În funcție de vârsta pacientului, simptomele clinice ale ITU variază (Tabelul ) Răspândirea Frecvența maximă a ITU este notă în perioada neonatală A V Papayan și colab ( ), la examinarea a de nou-născuți, ITU a fost diagnosticată la , % dintre copii (la , % - simptomatică și la , % - asimptomatică) cu prevalență la băieți Conform datelor lor, după prima lună de viață, există o scădere a frecvenței infecțiilor urinare în Capitolul Boli ale rinichilor și ale tractului urinar băieți, ajungând la - % la o vârstă fragedă, , % la vârsta preșcolară și , % la vârsta prepuberală Începând de la sfârșitul primului an de viață, infecțiile urinare la fete sunt mult mai frecvente decât la băieți, de la ani - de aproximativ - ori mai des Potrivit acelorași autori, frecvența ITU la fete în primul an de viață este de , %, la vârsta preșcolară - , %, la vârsta școlară - , - , % din toate fetele de vârsta corespunzătoare Se subliniază că în perioada neonatală și vârsta fragedă, E coli este agentul cauzal dominant în infecții urinare, în timp ce la vârsta școlară la fete, în % din cazurile de infecții urinare, sunt semănate diferite tipuri de stafilococi din urină, iar în băieți, Proteus Factorii predispozanți pentru ITU și ITU, pe lângă vârstă și sex, sunt tulburările de urinare, în special, cu vezica urinară neurogenă, reflux vezico-ureteral, malformații ale sistemului urinar, constipație cronică, fimoză, starea imunitară (la copiii cu ITU și ITU recurente în nivelul de IgA în urină este redus și % dintre pacienți au un fenotip P al grupelor sanguine care determină capacitatea E coli P-fimbriae de a se atașa la uroteliu), disbioza pielii și disbacterioza intestinală, defecte în îngrijirea copilului ( în special, șederea îndelungată a copilului în scutece umede) Cistita Infecția poate pătrunde în vezică în următoarele moduri: ) coborând din rinichi; ) ascendent - prin uretra; ) hematogen; ) contact (cel mai rar) Etiologie Caracteristica anatomică a tractului urinar la fete (uretra largă și scurtă) le predispune la faptul că suferă de cistită mai des decât băieții, deoarece în aceste boli predomină infecția ascendentă Cu insuficienta aderenta la regimul igienic sau cu disfunctii intestinale, cand copilul zace in scutece contaminate cu fecale, posibilitatea ca flora microbiana sa patrunda prin uretra este foarte mare Oxiurii joacă, de asemenea, un rol important în apariția cistitei: în timpul somnului copilului, se târăsc, purtând o mulțime de microbi, în uretră și, eventual, în vezică, infectând-o S-a dovedit posibilitatea dezvoltării cistitei non-bacteriene de origine alergică sau virală Cistita hemoragică poate fi observată cu infecția cu adenovirus (tipurile și ), ca complicație Bolile copilăriei Volumul terapia medicamentoasă (de exemplu, pe fondul tratamentului cu hexametilentetramină, citostatice - ciclofosfamidă etc ) Este bine cunoscut faptul că cistita este răspândită după răcire la fete (scăldat în apă rece etc ) Cistita poate aparea si cu apendicita in cazul localizarii pelvine a apendicelui Din păcate, în anii , frecvența cistitei cu o anumită etiologie a crescut la școlari mai mari - gonoreice, trichomonas, chlamydia Clasificare Alocă în derivă: Cistită acută și cronică; după etiologie: infecțioase (specifice și nespecifice), chimice, termice, medicinale, alergice, radiații, postoperatorie, parazitare; după prevalență: difuz și focal (cervical, trigonită); prin natura modificărilor morfologice în timpul cistoscopiei: catarală, hemoragică, ulceroasă, granulară, fibrinoasă, necrotică (gangrenoasă), flegmonoasă, polipoză, chistică, interstițială Tabloul clinic Cistită acută Boala începe cu comportamentul neliniștit al copilului Există dureri în regiunea suprapubiană, simptome dizurice: impuls imperativ de a urina, frecvente (polakiurie), în porțiuni mici, urinare dureroasă Uneori apare incontinența urinară Dacă copilul este foarte mic și nu poate spune că doare să urinezi, fenomenele dizurice se mai pot observa prin urinarea frecventă, neliniștea și plânsul copilului, după care mama detectează un scutec ud Urina este tulbure, adesea de culoare roșiatică Cursul cistitei acute poate fi foarte divers - de la forme ușoare cu simptome ușoare până la severe, însoțite de intoxicație, febră În următoarele - zile, apare o ameliorare și urina revine la normal Se crede că, dacă, cu un tratament adecvat, urina nu se normalizează în - săptămâni, sunt necesare examenul urologic și urografia intravenoasă Cistita cronică apare de obicei pe fondul cistitei acute tratate inadecvat la un copil cu boli congenitale și dobândite ale sistemului urinar (malformații, tulburări circulatorii în peretele vezicii urinare și pelvis mic, cristalurie etc ) Factori predispozanți pot fi și bolile somatice și infecțioase prelungite, severe, hipovitaminoza, malnutriția, anomaliile exudative catarale și limfatico-hipoplazice ale constituției, imunodeficiențele ereditare și dobândite Cistita cronică este adesea secundară și, prin urmare, tabloul clinic este dominat de semnele bolii de bază După manifestările clinice, cistita cronică poate Capitolul fi asimptomatică (latentă) și recurentă Hipotermia provoacă recăderi, infecții intercurente, exacerbarea bolii de bază În tabloul clinic al recurenței, de obicei sunt detectate unul sau două simptome principale ale cistitei acute - cel mai adesea nevoia imperioasă de a urina, polakiurie, adesea incontinență urinară Trebuie amintit că marea majoritate a copiilor cu cistita cronică au RVU, la - % dintre copii cistita cronică este combinată cu pielonefrita Complicații Complicatii: RVU, PEN, stenoza uretrei distale, scleroza colului vezical, paracistita, perforarea peretelui vezical, peritonita Diagnostic si diagnostic diferential Diagnosticul se bazează pe excreția de urină tulbure, uneori cu cheaguri de sânge proaspăt, care este semnul unui proces inflamator sever În urină se găsesc urme de proteine și multe leucocite și microbi (uneori eritrocite proaspete) În plus, pot exista cantități crescute de epiteliu scuamos în sedimentul urinar În culturile de urină găsiți microfloră condiționat patogenă Cistita trebuie diferențiată în primul rând de vulvită, vulvovaginită cu trichomonas la fete și fimoză, balanită la băieți, în care o anumită cantitate de leucocite poate pătrunde în urină Pentru a exclude aceste boli, examinați cu atenție organele genitale externe ale copilului Cu vulvita, se constată înroșirea membranei vulvei, pe lenjerie rămân adesea urme de secreții Problema este în cele din urmă rezolvată prin examinarea a trei porțiuni („probe din trei pahare”) de urină prelevate din vezică cu un cateter steril Dacă leucocitele au urină din vulvă sau vagin, atunci acestea vor fi absente în urina prelevată de un cateter din vezică Hematurie cu cistită - „terminal”, adică în al treilea pahar, ca urmare a eliberării de sânge din membrana mucoasă slăbită și sângerândă a vezicii urinare în timpul contracției sale în timpul actului de urinare Hematuria totală apare cu cistita gangrenoasă, necrotică În cazul cistitei hemoragice, urina este de culoarea slopsurilor de carne Eritrocitele cu cistită sunt „proaspete”, adică nu leșiate Toți copiii cu ITU sub vârsta de ani sunt supuși studiilor cu raze X - în primul rând ecografie (descoperă anomalii grosolane ale tractului urinar) și o microcistouretrogramă (pentru a detecta un posibil reflux vezicoureteral) Dacă aceste examinări nu au evidențiat o patologie, atunci examinarea ulterioară în acest moment nu este indicată Cu toate acestea, dacă sunt identificate anomalii, este necesară o evaluare suplimentară, cum ar fi urografia intravenoasă sau scanarea rinichilor Bolile copilăriei Volumul Diagnosticul diferențial cu PEN este uneori destul de dificil și este posibil doar cu monitorizarea dinamică a pacientului Se ia în considerare, de asemenea, următoarea circumstanță: cu cistita într-o porțiune de urină, puroiul se depune de obicei rapid pe fund, iar stratul de urină de deasupra sedimentului devine semnificativ mai clar și uneori devine transparent Cu PEN, urina este difuz tulbure, iar stratul de urină de deasupra sedimentului nu se limpezește în picioare După spălarea vezicii urinare cu cistita în analiza urinei prelevate la sfârșitul procedurii, fie nu există modificări, fie sunt nesemnificative, în timp ce cu PEN nu există dinamica sedimentului urinar Tulburările disurice pot fi primul simptom al apendicitei acute cu localizare retroperitoneală retrocecală și pelviană a apendicelui Dificultatea diferențierii cistitei de aceste forme de apendicită se datorează faptului că, în cazul apendicitei retroperitoneale pelvine și retrocecale, durerea la palpare și tensiunea musculară a peretelui abdominal anterior pot lipsi pentru o lungă perioadă de timp, iar simptomul lui Shchetkin-Blumberg poate fi negativ În același timp, în cazul apendicitei retroperitoneale retrocecale, palparea regiunii lombare din dreapta determină tensiunea musculară și durerea severă, un simptom pozitiv al Goldflam-Pasternatsky Cu apendicita pelviană, deseori împreună cu simptomele disurice, apar frecvent scaune moale amestecate cu mucus și sânge O examinare digitală rectală este de mare ajutor în stabilirea diagnosticului corect, în care poate fi detectată o surplosă sau un infiltrat puternic dureros în dreapta Cu cistita granulară, acestea sunt examinate în profunzime pentru tuberculoză Tratament % Regimul pentru cistita acută ar trebui să fie semi-pat Cu urinarea foarte dureroasă, starea este ameliorată dacă copilul este pus într-o baie cu o soluție caldă, slabă de , % de furacilină sau decoct de mușețel ( : ) Băile sunt recomandate și în prezența vulvovaginitei Este indicata kinetoterapie: UHF, cuptor cu microunde pe vezica urinara Pentru a crește diureza și o mai bună înroșire a tractului urinar, copilului i se administrează multe lichide (ceai cu zahăr și sucuri de vitamine) Dieta este obișnuită, dar sunt excluse substanțele extractive și picante Scopul apelor minerale este oportun Dacă boala este severă cu anorexie severă, vărsături și deshidratare, atunci lichidul ( părți soluție de glucoză % și parte soluție Ringer) trebuie administrat intravenos Se prescriu antibiotice (ampioks, amoxicilină, zinnat, amoxiclav etc ), cu dureri severe - baralgin, no-shpu, supozitoare cu papaverină etc Durata terapiei cu antibiotice este de - zile Antibioticele sau urosepticele trebuie utilizate cu prudență în bacteriuria asimptomatică și în funcție de concentrație renală normală În forme ușoare, se pot folosi biseptol, negru, furadonin Dacă copilul are oxiuri, atunci după eliminarea fenomenelor acute, trebuie să începeți să le expulzezi Capitolul Boli ale rinichilor și ale tractului urinar În cazul unui curs prelungit și al cistitei cronice, pacientul trebuie consultat cu un urolog care tratează în trei direcții: eliminarea unei încălcări a funcției de rezervă a vezicii urinare, intensificarea proceselor bioenergetice ale peretelui acesteia, crearea unei concentrații maxime a medicamentelor antibacteriene în centrul inflamației și administrarea locală de soluții antiseptice Tipul de terapie este ales în funcție de caracteristicile pacientului și de morfologia cistitei, de capacitățile și abilitățile medicului urolog Prognoza În cistita acută, dacă se efectuează tratamentul corect, este favorabil În - săptămâni, toate fenomenele patologice dispar BOLI CONGENITALE ȘI EREDITARICE DE RINCHI Bolile renale ereditare și congenitale sunt diagnosticate la - % dintre persoanele cu patologie renală cronică S-a propus următoarea clasificare a nefropatiilor ereditare și congenitale (după M S Ignatova) Anomalii anatomice ale sistemului urinar: a) anomalii anatomice ale rinichilor: cantitative (ageneză, aplazie, rinichi accesorii); pozițional (distopie, nefroptoză, rotație); anomalii de formă (potcoavă, rinichi în formă de S și L); b) anomalii ale ureterelor, vezicii urinare și uretrei; c) anomalii în structura și localizarea vaselor renale (inclusiv a sistemului limfatic); d) anomalii ale inervației organelor sistemului urinar cu sindromul vezicii urinare neurogene (inclusiv mielodisplazie) Disembriogeneza histologică a rinichilor: a) cu chisturi: boală polichistică; nefronoftiză Fanconi; Boala seniorilor, sindrom nefrotic congenital de tip finlandez; alte tipuri de boli chistice; b) fără chisturi: oligonephronie; hipoplazie segmentară (boala Ask-Upmark); nefropatie cu displazie hipoplazică (sui generis) cu o anomalie anatomică a sistemului urinar și (sau) cu tulburări dismetabolice, cu glomerulonefrită și (sau) cu nefrită interstițială Nefrită ereditară: a) fără pierderea auzului; b) cu hipoacuzie (sindrom Alport) Bolile copilăriei Volumul Tubulopatie: a) primar: cu leziune predominantă a tubilor proximali (glucozurie renală - diabet renal, fosfat-diabet, boala de Toni-Fanconi, cistinurie, iminoglicinurie, acidoză tubulară renală tip II etc ); cu o leziune predominanta a tubilor distali (diabet insipid renal si sare, acidoza tubulara renala tip I); b) secundar: cu patologie metabolică ereditară (galactozemie, cistinoză, gută, angiokeratom Fabry etc ); c) nefropatie dismetabolică cu cristalurie în instabilitatea familială a membranelor celulare (nefropatie cu oxalat şi urat) Nefro-, uropatie în structura sindroamelor cromozomiale și monogenice Tumora embrionară a rinichilor (tumoare Wilms) M S Ignatova atrage atenția asupra faptului că la copiii cu nefropatii congenitale și ereditare, în special nefrită ereditară, displazie renală, stigmate de disembriogeneză pot fi detectate mult mai des decât în cazul nefropatiilor dobândite Anomaliile anatomice în structura organelor sistemului urinar, tumorile sunt studiate în cursurile de oncologie și urologie la secțiile de chirurgie și, prin urmare, sunt prezentate în manualele relevante Sindromul Potter - agenezia bilaterală a rinichilor, combinată cu defecte faciale (fața lui Potter - hipertelorism, un nas turtit sau în formă de cioc, auricule joase și curbate, micrognatie, epicantus convex), plămâni (hipoplazie), organe genitale etc , diagnosticat la : - de nou-născuți O trăsătură caracteristică este oligohidramnios la mamă Etiologia nu este clară Nașterile morti sunt frecvente, născuții vii mor adesea de pneumotorax Ageneza renală unilaterală apare la aproximativ : - de nou-născuți și, de regulă, nu se manifestă clinic, deoarece singurul rinichi hipertrofiază de sau mai multe ori în câțiva ani Pe partea laterală a rinichiului lipsă, poate exista o anomalie în forma și locația auriculului Prognosticul este determinat de existența unor defecte în dezvoltarea unui singur rinichi, precum și de natura posibilelor anomalii concomitente ale altor organe (inima, scheletul, sistemul nervos, organele genitale etc ) Hipoplazia rinichilor, displazia hipoplazică a rinichilor Cauzele defectelor nu sunt clare, dar de obicei este o patologie virală sau de altă natură a perioadei perinatale La unii copii, masa parenchimului renal funcțional este redusă (numărul de lobuli în rinichi este de sau mai puțin), dar nefronii din acesta sunt în mod normal diferențiați, la alții, împreună cu o scădere a dimensiunii rinichiului, Capitolul Boli ale rinichilor și ale tractului urinar semne de displazie - cistoză, glomeruli primitivi, defecte stromale În același timp, pot exista anomalii ale ureterelor, vezicii urinare, uretrei, o abundență de stigmate de disembriogeneză etc Aceste modificări ale rinichilor pot sta la baza formării nefropatiei, care apare ca GN, IN, NS, dar este foarte greu de tratat Hipoplazia renală de obicei la vârsta școlară se manifestă prin întârziere de creștere, hipertensiune arterială, scăderea treptată a funcției renale tubulare și dezvoltarea insuficienței renale cronice Deseori detectat în legătură cu modificări persistente ale testelor de urină efectuate în timpul examinărilor de rutină la dispensar Sunt tipice tulburările obstructive ale organelor urinare, dezvoltarea PEN Este diagnosticat pe baza rezultatelor ultrasunetelor și a altor metode de examinare a rinichilor, o biopsie efectuată în legătură cu nefropatia torpidă la terapie Tratament: terapie simptomatică și activă a nefropatiilor dobândite, uneori transplant de rinichi Rinichiul accesoriu, rinichiul potcoavă, rinichiul ectopic pot să nu fie evident clinic, dar creează condițiile pentru tulburări obstructive, reflux, infecții ale tractului urinar și dezvoltarea PEN Tratamentul se limitează la tratarea infecției; se arată consultarea urologului Hidronefroza este o expansiune persistentă, progresivă a pelvisului și calicelor renale, ca urmare a unei încălcări a fluxului de urină în segmentul pieloureteral, ceea ce duce la atrofia treptată a parenchimului renal Cu hidronefrostenoza congenitală, poate exista un defect în structura celulară a nefronului sau stenoza segmentului pieloureteral, care este cauzată de stenoză, valva mucoasei ureterale, compresia vasului accesoriu etc Hidronefroza dobândită poate fi cauzată de KSD, tumori, leziuni ale tractului urinar Există grade de hidronefroză, în funcție de severitatea atrofiei parenchimului renal: cu gradul I, parenchimul se păstrează, iar cu gradul IV, este practic absent, iar rinichiul corespunzător nu funcționează, gradele II și III sunt intermediar între aceste două extreme Clinic, hidronefroza se manifestă prin dureri abdominale, PEN secundar și o formațiune asemănătoare tumorii în cavitatea abdominală, care este detectată prin palparea abdomenului La copiii mici, o creștere a abdomenului, dispepsia, vărsăturile, anxietatea și semnele de ITU pot apărea în prim-plan Cu hidronefroza bilaterală, copilul poate rămâne în urmă în dezvoltarea fizică Uneori, hidronefroza este clinic ușoară sau chiar asimptomatică Diagnosticul se pune pe baza ecografică, urografie excretorie și renografie Tratamentul în stadiul I este conservator, având ca scop stimularea fluxului de urină, tratamentul PEN În etapele următoare se decide problema tratamentului chirurgical care vizează restabilirea permeabilității segmentului pieloureteral Uneori recurg la tratament chirurgical în mai multe etape Hipoplazie segmentară (Ask-Upmark kidney) Se manifestă la vârsta școlară sub formă de hipertensiune arterială, dureri abdominale, rar poliurie, Bolile copilăriei Volumul lidipsie, greutate corporală întârziată și creșterea copilului Fetele se îmbolnăvesc de ori mai des decât băieții Hipoplazia segmentară poate fi unilaterală sau bilaterală La urografia intravenoasă sunt vizibile contururile neclare ale segmentelor afectate, subțierea segmentară a stratului cortical și cupele dilatate Segmentele hipoplazice ale țesutului renal corespund și hipoplaziei arterelor (prin urmare angiografia este potrivită) datorită îngroșării pereților acestora Hipertensiunea arterială este cauzată de hiperreninemie În prezent, punctul de vedere că aceasta este o anomalie de dezvoltare este contestat, iar nefropatia de reflux de diverse etiologii are o importanță primordială în geneza ei Tratamentul este simptomatic, dar cu hipertensiune arterială persistentă este posibilă îndepărtarea chirurgicală a segmentelor afectate, iar la unii pacienți tensiunea arterială scade ulterior Oligomeganefronie (oligomeganefronie) O boală congenitală, care se bazează pe o creștere semnificativă a lungimii unei părți a nefronilor, în timp ce numărul lor total și dimensiunea rinichilor sunt reduse semnificativ Numărul de nefroni poate fi doar '/ normal Pe lângă aceste semne, este caracteristică fibroza interstițială pronunțată Unii copii de la naștere, alții - în primul an de viață dezvoltă vărsături, episoade de deshidratare, hipertermie, proteinurie, există o întârziere în dezvoltarea fizică, osteopatie, azotemie, hipertensiune arterială, poliurie și polidipsie, anemie, acidoză, adică o se dezvoltă clinica insuficienței renale cronice Diagnosticul este posibil pe baza unei biopsii de rinichi Tratamentul este simptomatic Prognosticul este prost, transplantul de rinichi este posibil Sindromul unghio-rotulian (onico-osteodisplazie ereditară) este moștenit în mod autosomal dominant și este strâns legat de grupa sanguină Gena este localizată pe al -lea cromozom ( q ) Pacienții se caracterizează prin: ) hipoplazie, absența, umflarea sau îngroșarea plăcilor unghiale (în special degetele mari, arătător); ) absența sau hipoplazia rotulei în combinație cu alte anomalii osoase - hipoplazia capetelor proximale ale oaselor radiale, iliace cu proeminențele lor patologice, deformarea piciorului ("picior de cal"); ) contractura de flexie a articulatiilor (in special a coatelor); ) patologia oculară (glaucom, strabism, ptoză etc ); ) patologia rinichilor (proteinurie, microhematurie, NS, dezvoltarea insuficienței renale cronice) Membrana bazală a glomerulilor este îngroșată, tubii se atrofiază, scleroză în mezangiu Nu există un tratament specific Variantele de cistoză renală sunt prezentate în tabel Capitolul Tabelul Principalele variante ale cistozei renale Forma nosologică; tip de moștenire Principalele semne clinice Caracteristici morfologice ale patologiei, în special ale rinichilor Boala polichistică a copilăriei; gena autozomal recesivă este cartografiată pe cromozomul Frecvența de la : la : OOO Forma neonatală: oligohidroamnion; ar putea fi chipul lui Potter (vezi mai sus); burtă mare (adesea sub formă de „burtă de prune”), rinichi măriți; oligurie, macro-, microhematurie; acidoza; proteinurie; hepatomegalie; hipoplazie pulmonară; pneumotorax Moartea la o vârstă fragedă Forma juvenilă: debut după animale de companie, domină semnele de hipertensiune portală, dar poate exista o deteriorare progresivă a funcției tubulare: acidoză, hiponatremie, proteinurie; HPN la adulți Tratament simptomatic Chisturi de % din tubii distali și canale colectoare, fibroză hepatică (forma neonatală) Chisturi la nivelul medularei ( % din nefroni), cistoză și fibroză hepatică (forma juvenilă) Diagnosticul cu ultrasunete este posibil antenatal din a -a saptamana Boala polichistică de rinichi de tip adult; autosomal dominant; gena este cartografiată pe cromozomul ( - % din toți pacienții) și pe cromozomul Frecvența de la : la : De obicei boala se manifestă la adulți, dar hematuria, acidoza, mno-natremia, ptotonia, apoi hipertensiunea arterială sunt posibile la copii; o creștere a dimensiunii rinichilor, diagnosticul este evident cu ultrasunete, CRF Tratamentul este de susținere, transplant de rinichi Adesea apar defecte cardiace, coarctație a aortei Sunt afectate chisturi mari care deformează liniile rinichilor și caliciilor, tubii proximali și canalele colectoare În / există un ficat polichistic, în % din pancreas Posibile anevrisme ale arterelor cerebrale, aortei toracice și abdominale Boală renală microchistică (sindrom nefrotic congenital de tip finlandez); autosomal recesiv; gena este localizată pe cromozomul Apare în Karelia, regiunea Leningrad și Estonia Placenta este mare (mai mult de % din greutatea corporală a copilului), multe stigmate de disembriogeneză, asfixie la naștere, proteinurie selectivă, hipoproteinemie mai des din primele zile de viață, dar edem se dezvoltă mai târziu, infecții frecvente, IRC progresivă În lichidul amniotic, un nivel ridicat de a-fetoproteină Transplantul de rinichi poate ajuta, dar după el, NS este posibil din nou Chist tubulilor proximali, probabil de origine imunopatologică Boala chistică medulară (nefronoftiză Fanconi); autosomal recesiv Debutul bolii are loc mai des la vârsta de - ani: poliurie și polidipsie, sete, anemie, blocaj și greutate corporală, acidoză metabolică, pierderi urinare de săruri (Na, K, Ca) și deci hiponatremie, hipokaliemie, hipocalcemie Hipoizo-stenurie Sediment de urină fără caracteristici Pot exista si alte malformatii HPN progresiv Uneori debutează la adolescenți și adulți sau se asociază cu anomalii retiniene (sindromul Seniorului) Tratamentul este simptomatic Este indicat transplantul de rinichi Chistul medulei rinichilor si atrofia tubilor proximali, fibroza interstitiala, glomeruloscleroza, substanta corticala este subtiata, rinichii mici Metoda optimă de diatostică este tomografia computerizată în strat subțire a rinichilor sau studiul de rezonanță a odermatitei Bolile copilăriei Volumul Sfârșitul mesei lac multichistic; loligenic Formație volumetrică în abdomen, rinichi mut radiologic pe o parte PIX Tratament chirurgical Displazie renală totală Rinichi spongios (boala Kakki-Ricci); autosomal recesiv Asimptomatice sau hematurie, dureri abdominale, PEN, ICD Cel mai adesea un proces în două sensuri Poate fi cauza BRC Transplantul de rinichi a indicat Chisturi mici multiple în tubii distali sindromul Lawrence-Moon-Barde-Biedl; autosomal recesiv Obezitate, hipogenitalism, oligofrenie, retinită pigmentară, polidactilie, PEN, proteinurie, hematurie, insuficiență tubulară Tratamentul este simptomatic Chisturi în stratul cortical al rinichilor, alte anomalii ale sistemului urinar sindromul Solweger; autozomal recesiv (genă pe cromozomul ) Clinica de anomalii pulmonare, hepatice, renale, cardiace incompatibile cu viața lungă la un copil cu o abundență de stigmate de disembriogeneză Tratamentul simptomatic Chisturi în stratul cortical și chisturi glomerulare nefrită ereditară Sindromul Alport Descris pentru prima dată în de către Alport ca o combinație de nefrită ereditară cu surditate Au fost descrise șase variante ale sindromului Alport, care sunt moștenite într-un tip dominant sau recesiv legat de X (gena este cartografiată pe brațul lung al cromozomului X q , este responsabilă de sinteza colagenului A ) sau autozomal dominant, sau tip autozomal recesiv (gena este mapată pe cromozomul ) Patogeneza Baza bolii este o încălcare a formării unei structuri cu trei elice de colagen de tip IV, inclusiv membranele bazale ale glomerulilor, structuri similare ale urechii și ochiului Studiile morfologice relevă glomeruloscleroza focal-segmentară, modificări membrano-proliferative, mesangio-proliferative, atrofie și distrofie a tubilor, fibroză interstițială Pierderea neuronilor și a celulelor capilare, atrofia ligamentelor spiralate, leziunile perechii VIII de nervi cranieni, organul Corti se găsesc în urechea internă Din partea ochilor cu frecvențe diferite se constată o scădere a acuității vizuale, lenticonus anterior, pete pe retină, keratoconus, cataractă Studiile biochimice ale urinei se caracterizează prin predominanța sulfatului de dermatan, a glucozilgalactosiloxizinei cu o scădere a excreției hidroxiprolinei La unii pacienți, s-a constatat și o scădere a nivelului sanguin al limfocitelor IgA, T și B și activitate fagocitară Clinica Există un polimorfism clinic marcat Cea mai caracteristică este hematuria, proteinuria, bacteriuria periodică, inferioară Capitolul pierderea auzului Primele semne ale sindromului Alport apar de obicei la vârsta de - ani Severitatea sindromului urinar este minimă la început, nu există afectare a funcției renale În viitor, fenomenele de insuficiență renală cronică apar treptat și cresc constant (mai rapid și mai sever la bărbați) Pierderea auzului se poate dezvolta chiar înainte de debutul patologiei renale La început, aceasta este o pierdere a auzului neurosenzorial de tonuri înalte, apoi tonuri joase, trecând de la pierderea auzului conducătoare de sunet la pierderea auzului de percepere a sunetului Mai poate exista miastenia gravis, pierderea memoriei și a inteligenței, trombocitopenie Persoanele cu hipoacuzie izolată și hematurie benignă sunt descrise în familiile pacienților Diagnostic Este important să se întocmească un pedigree și să se identifice persoanele cu o combinație de nefrită și surditate, precum și cu hematurie benignă, pierderea auzului, insuficiență renală cronică Diagnosticul este confirmat prin biopsie renală, depistarea D/L- -hidroxiprolinei, glucosilgalactosiloxilizinei în urină La unii pacienți, se detectează îngustarea regiunii pelvine a ureterului, dublarea și rotația incompletă a rinichilor Tratament Numirea glucocorticoizilor și citostaticelor este ineficientă și doar agravează prognosticul Dieta este bogată în calorii în concordanță cu vârsta și starea funcțională a rinichilor Detectarea precoce și tratamentul activ atât al infecției urinare, cât și al focarelor cronice de infecție, cure succesive de medicamente „trofice” - ATP, cocarboxilază, piridoxină, kidifon, vitaminele A, E, B , B etc , sunt prezentate fitoterapie Unii autori descriu un efect pozitiv din utilizarea delagil în doză de - mg / kg pe zi timp de - luni, levamisol ( , mg / kg pe zi de - ori pe săptămână timp de - săptămâni) Cu semne inițiale de CKD, transplantul de rinichi este indicat, deși - % după transplant poate dezvolta nefrită cu anticorpi la membrana bazală glomerulară Tubulopatie (TP) TP este un grup de boli cu transportul membranar afectat al diferitelor substanțe în tubii renali Există AFL primare, în care transportul anumitor substanțe este afectat în principal în membranele tubilor renali, și AFL secundare, când leziunile tubulare sunt parte integrantă fie a unui defect metabolic general în organism, fie a bolilor glomeruli și alte părți ale rinichilor care s-au răspândit la tubuli AFL primar, de regulă, este diagnosticul principal (rar concurente, concomitent), AFL secundar este o complicație a bolii de bază Principalele manifestări ale tubulopatiilor sunt tulburări ale metabolismului apei și electroliților (deshidratare, deficit de electroliți în organism) Bolile copilăriei Volumul și starea acido-bazică (ACS), afectarea țesutului interstițial al rinichilor (nefrita interstițială - IN) cu tulburări ulterioare ale aparatului glomerular, care împreună duc la insuficiență renală cronică (IRC), urolitiază Această secțiune rezumă informații despre principalele TP În LT primară, legătura patogenetică principală a tulburărilor poate fi: ) modificări ale structurii proteinelor purtătoare membranare; ) enzimopatii - suficiența ereditară a enzimelor care asigură transportul activ membranar; ) o modificare a sensibilității receptorilor celulelor epiteliale tubulare la acțiunea hormonilor; ) modificări ale structurii generale a citomembranelor celulare Glucozurie renală (glucodiabet renal) Este asociată cu un defect ereditar în sistemele enzimatice ale tubilor proximali care asigură reabsorbția glucozei Incidența bolii este de - la de copii, moștenirea este autosomal dominantă, mai rar autosomal recesiv, gena este cartografiată pe cromozomul ( p ) Spre deosebire de diabetul zaharat, glucozuria renală se caracterizează prin următoarele caracteristici: ) excreția crescută de glucoză (de la - la g pe zi) se observă cu zahăr din sânge normal; ) gradul de glucozurie nu depinde de aportul de glucoză cu alimente, este același zi și noapte; ) curba zahărului după o încărcare de glucoză nu evidențiază abateri de la normă Excreția monozaharidelor cu urina zilnică la copiii sănătoși este de - mg Manifestările clinice ale patologiei apar numai cu hipoglicemie severă: slăbiciune musculară, foame, poliurie, uneori întârziere a dezvoltării fizice și cu înfometare prelungită - acetonurie, hipokaliemie Pentru a diagnostica boala, este important să se identifice zahărul excretat ca glucoză Diagnosticul diferențial al bolii se realizează între diabet zaharat, fructozurie, pentosurie, necroză tubulară a rinichilor, variante de diabet zaharat cu glucoză aminofosfat De regulă, boala nu necesită tratament special, dar este important să se construiască rațional o dietă, evitând atât excesul, cât și lipsa de carbohidrați, prevenind hipoglicemia Prognosticul este favorabil Fosfat-diabet Boala se bazează pe scăderea reabsorbției fosfatului în tubii renali Moștenit de dominant, legat Capitolul Boli ale rinichilor și ale tractului urinar mu cu cromozom X (Xp ) de tip cu expresivitate clinică redusă la femei Potrivit lui Prader, incidența bolii este de din de nou-născuți Patogenia diabetului cu fosfat încearcă să explice: ) sensibilitate crescută a epiteliului tubulilor rinichilor la hormonul paratiroidian; ) un defect primar în reabsorbția fosfaților în tubuli (enzimopatie); ) sinteza în organismul pacientului a metaboliților fosfaturici ai vitaminei D; ) un defect în sinteza , (OH) D Vezi Capitolul pentru prezentarea clinică, diagnostic și tratament Diagnosticul diferențial se realizează cu alte variante de rahitism hipofosfatemic, moștenite în mod autosomal dominant (boala se manifestă la copiii mai mari de ani și este clinic mai ușoară decât diabetul fosfat); tip autozomal recesiv (caracterizat prin severitatea severă a anomaliilor scheletice, slăbiciune musculară, hipocalcemie, fosfaturie ușoară și se datorează absorbției afectate a fosforului în intestin) Este descrisă o variantă de rahitism hipofosfatemic cu sensibilitate crescută la vitamina D și dezvoltarea hipervitaminozei în timpul tratamentului cu această vitamină Prin urmare, o condiție indispensabilă pentru terapia cu vitamina D este testul periodic Sulkovich și, cu un rezultat puternic pozitiv, obținut de două ori, eliminarea vitaminei D Sindromul Debre-de Toni-Fanconi (diabet zaharat cu glucoză-fosfatamină, nanism cu rahitism rezistent la vitamina D) Într-o formă tipică, se manifestă ca deformări scheletice asemănătoare rahitismului în combinație cu simptome de insuficiență tubulară proximală (glucozurie, aminoacidurie, fosfaturie, bicarbonaturie) Boala este moștenită într-o manieră autosomal dominantă cu diferite grade de expresivitate (unii autori consideră că moștenirea este autosomal recesivă) Sunt descrise „formele incomplete” ale sindromului Debre-de Toni-Fanconi: o combinație de osteopatii asemănătoare rahitismului cu aminofosfaturie sau glucozurie fosfat, acidurie cu glucozamină Examenul histologic al rinichilor relevă aplatizarea epiteliului tubulilor contorți proximali, un segment proximal subțire, numit „gât de lebădă”, atrofie, scleroză glomerulară, fibroză interstițială Conform ipotezei lui de Tony, patogeneza bolii se bazează pe un defect enzimatic al ciclului Krebs și, în consecință, deficiența energetică a tubilor epiteliali Primele semne ale bolii care apar la majoritatea copiilor în a doua jumătate a anului sau în al -lea an de viață sunt slăbiciune, letargie, pierderea poftei de mâncare, vărsături adesea, stare subfebrilă, malnutriție, întârziere de creștere și Bolile copilăriei Volumul * dezvoltare psihica, hipotensiune musculara si hipotensiune arteriala, hiporeflexie, sete, poliurie, constipatie, simptome de deshidratare, boli infectioase frecvente Ulterior, sunt depistate modificări osoase: osteoporoză, curbura oaselor tubulare (deformarea valgus a extremităților inferioare), fracturi osoase frecvente, cifoză și apoi insuficiență renală cronică În sânge sunt detectate hipofosfatemie, hipokaliemie, acidoză; activitate crescută a fosfatazei alcaline În urină - hiperaminoacidurie (alanina, arginina etc ), fosfaturie, glucozurie, natriurie, kaliyurie Complexul de simptome clinice și de laborator al sindromului Debre-de Toni-Fanconi poate fi o manifestare atât a formei idiopatice a sindromului, cât și secundară unui număr de alte tulburări metabolice congenitale: cistinoză, intoleranță la fructoză, galactozemie, tirozinemie, glicogenoză, Lowe's sindrom (sindrom oculocerebrorenal), boala Wilson În plus, sunt posibile și forme dobândite ale sindromului - otrăvire cu tetraciclină expirată, plumb, mercur, cadmiu Pe baza acestui fapt, este clar că în cadrul sindromului Fanconi în sine este necesar un diagnostic diferențial al unei game largi de boli Tratamentul constă în prescrierea de doze mari de vitamina D ( - UI pe zi sau calcitriol , - , mcg pe zi), corectarea acidozei (administrarea de bicarbonat de sodiu sau citrați la prescripția lui Albright) și a deficitului de potasiu, alimentație cu conținut ridicat de proteine (limitați aminoacizii care conțin sulf), precum și calciu și fosfor, steroizi anabolizanți Diagnosticul diferențial se realizează cu rahitism, osteopatii în insuficiență renală cronică, acidoză tubulară renală, cistinurie, diabet fosfatic, cistinoză Prognosticul este nefavorabil Majoritatea pacienților, cu excepția cazului în care se face un transplant de rinichi, mor din cauza IRC înainte de vârsta de ani Glicinuria este o boală ereditară autozomal dominant, cu afectare a reabsorbției glicinei în tubii renali și glicinurie severă (mai mult de g pe zi la o rată de - mg) Caracterizat clinic prin leucociturie persistentă, nefrolitiază (pietre de oxalat de calciu) Sunt descriși pacienții cu leziuni oculare sub formă de atrofie și degenerare a fibrelor, dezvoltarea insuficienței renale cronice Glicinuria secundară este posibilă cu leziuni renale induse de medicamente, glomerulonefrită difuză, pielonefrită Tratamentul specific nu a fost dezvoltat Iminoglicinuria (sindromul lui Joseph) este o boală ereditară autosomal recesivă cu transportul tubular afectat de aminoacizi (există multă prolină, hidroxiprolină, glicină în urină) Se manifestă clinic prin convulsii, pierderea auzului, dezvoltarea psihomotorie și sexuală întârziată, nefrolitiază, proteinorahie și dezvoltarea insuficienței renale cronice Tratamentul specific nu a fost dezvoltat Capitolul Boli ale rinichilor și ale tractului urinar Cistinuria este o boală ereditară autosomal recesivă, cu excreție urinară crescută de cistina și lizină, ornitină, homocistină, cistină disulfură și arginine similare structural Cistina este sintetizată în organism din metionină Trei forme ale bolii au fost distinse în funcție de natura încălcărilor absorbției cistinei și lizinei în intestin, deși în toate cazurile, excreția cistinei în urină este crescută Tabloul clinic este eterogen și depinde de forma bolii Deja în primul an poate exista o întârziere a dezvoltării fizice, leucociturie, proteinurie, anxietate înainte de urinare, febră De obicei, aderarea precoce a pielonefritei, dezvoltarea nefrocalcinozei În același timp, există forme în care boala se manifestă la vârsta școlară superioară și mai târziu: colici renale, dureri abdominale, nefrocalcinoză, nefrită interstițială Diagnosticul se bazează pe depistarea cristalelor de cistină prin microscopie a sedimentului urinar, cu nefrobiopsie Tratamentul se reduce la limitarea dietei alimentelor bogate în aminoacizi care conțin sulf (brânză de vaci, brânză, ouă, fasole, pește), consumarea periodică a unei diete cu cartofi-varză, consumul de apă din abundență cu predominanța soluțiilor alcaline (se formează calculi de cistină) într-un mediu acid), precum și cure de penicilamină (cuprenil), numirea stabilizatorilor de membrană Chemolitiaza locală percutanată este posibilă datorită introducerii N-acetilcisteinei în timpul nefrostomiei Diagnosticul diferenţial se realizează cu cistinoză (vezi capitolul ) Xantinuria este o boală ereditară (tipul de moștenire este autosomal dominant sau autosomal recesiv), care se bazează pe un deficit de xantinooxidază, care catalizează oxidarea xantinei și hipoxantinei, urmată de formarea acidului uric, excreția crescută a acestor metaboliți în urină și formarea de pietre de xantină în urină Nivelurile de acid uric sunt reduse drastic în sânge și urină Urolitiază tipic clinic, nefrită interstițială progresivă cu dezvoltarea CRF Nu a fost dezvoltat un tratament specific, se arată aceeași dietă ca și pentru uraturie Acidoza tubulara renala Sindrom clinic, de laborator caracterizat prin acidoză metabolică persistentă, niveluri scăzute de bicarbonați în sânge și hipercloremie (și la majoritatea pacienților și hipokaliemie), care se manifestă prin dificultăți de respirație, deshidratare, vărsături, lipsa poftei de mâncare, constipație, slăbiciune musculară, adesea nefrocalcinoza si pielonefrita Acidoza tubulară primară este de două tipuri: proximală (tip II) și distală (tip I) Clasificarea acidozei tubulare este prezentată în tabel Varianta proximală a leziunii decurge mai grav decât cea distală, deoarece % din bicarbonatul filtrat este reabsorbit în tubii proximali, iar restul de % este reabsorbit în tubii distali Aproape tot potasiu filtrat, majoritatea ( %) sodiu Bolile copilăriei Volumul Tabelul Clasificarea acidozei tubulare renale (Bergstein J M , ) Proximal (tip II) Distal (tip ) Deficiență de mineralocorticoizi (tip IV) Sindromul Fanconi ereditar sporadic izolat Cistinoză ereditară secundară primară Sindromul Lowe Galactozemie Fructozemie Tirozinemia Boala Wilson Cistoză medulară Dobândită Săruri de metale grele (mercur, plumb) Tetraciclină expirată Diacarb Proteinurie Nefrită interstițială Hiperparatiroidie Sideritară obstrucționară Sideritară nedificultă nefropatie celulară Nefrită lupică Nefrocalcinoză Ciroză hepatică Eliptocitoză Rinichi spongios medular Toxine Amfotericină B Litiu Toluen Amilorid Patologia suprarenală ( A ÎP) Boala Addison Hiperplazie congenitală Hipoaldosteronism primar Boala H și interzaharinemică Obstructivitate H și inter-zaharinemică Obstructivitate Hipotetică, Hipotezoriala Notă: A - aldosteron, P - renină și Calciul, fosforul este reabsorbit și în tubii proximali și, prin urmare, în tubulopatiile de tip II sunt mai frecvente tulburările metabolismului electrolitic, leziunile osoase asemănătoare rahitismului și alte defecte tubulare, dar în acidoza de tip I, nefrocalcinoza este mai frecventă Principalele criterii clinice și de laborator pentru acidoza tubulară de tip I și II sunt prezentate în tabel Pentru diagnosticul diferențial a două variante de acidoză, puteți utiliza un indicator numit „decalaj anionic” = Na + + K + - CI ~ Dacă diferența indicată în concentrațiile urinare este negativă, atunci aceasta sugerează o excreție adecvată a amoniului, ceea ce este posibil cu acidoză metabolică hipercloremică, cu diaree, precum și cu acidoză tubulară proximală Dacă golul anionic este pozitiv, atunci este probabilă acidoză tubulară distală, cetoacidoză Subliniem că „decalajul anionic” din sângele acestor copii este mai mic de mmol / l (pentru ambele tipuri de acidoză), adică este „non- Capitolul Tabelul Principalele semne ale acidozei tubulare renale de tip I și II (Yu E Veltishchev) Semn tip I, sindrom Byler-Albright distal tip II, Lightwood proximal Acidificarea urinară Întotdeauna afectată, pH-ul niciodată sub , (mai frecvent de la naștere) Neafectat, pH sub , Excreția H’ (aciditate titrabilă, amoniu) Întotdeauna afectată (redusă dramatic) Nedegradată, adecvată dietei Pragul renal de reabsorbție a ionilor de bicarbonat Normal ( mmol/l) Reducere brusc (mai puțin de - mmol/l) Excreția urinară de bicarbonat Normal ( - % din cantitatea filtrată) Creștere brusc (aproximativ % din cantitatea filtrată) Ereditatea Moștenire autozomal dominant sau recesiv În forma primară, X-linked, recesiv, poate apărea sporadic, băieții tineri sunt bolnavi Mai des secundar Clinică Paloare a pielii, anorexie, pipernicie, hipotensiune musculară, constipație, modificări osoase asemănătoare rahitismului, crize de deshidratare și poliurie, hiperkaliu, hipercalcium-urie ( - mg/kg, în doză de - mg/kg per zi), nefrocalcinoză și urolitiază, pielonefrită, urină alcalină și deficit persistent de bază în sânge IN, CRF, dar cu ficat corect precoce, prognosticul poate fi bun La un copil de - luni: scaderea poftei de mancare, varsaturi, cresteri ale temperaturii corpului de origine necunoscuta, intarziere in dezvoltare; sunt posibile polidipsie, poliurie, modificări osoase rahitice, vărsături, constipație, deformarea în valgus a oaselor, scăderea rezistenței la infecții, hiperclorurie Prognosticul neclar, dar recuperarea spontană descrisă Tratament Bicarbonat de sodiu oral zilnic ( - mmol / kg), soluții % de potasiu și citrat de sodiu ( - ml / kg pe zi), pentru hipercalciurie - hipotiazidă, pentru osteomalacie - vitamina D Bicarbonat de sodiu oral zilnic la o doză de mmol/kg, preparate de potasiu, hipotiazidă pe fondul corectării acidozei, amestec de citrat acidoza delta” (în sânge, „decalajul anionic” este calculat ca diferența dintre sumele concentrațiilor de Na + + K +, pe de o parte, SG și HCO ", pe de altă parte) Diabetul insipid renal (PND) este o boală recesivă, legată de X (cartografiată genică - Xq ) cu insensibilitate a tubilor renali la hormonul antidiuretic (ADH, vasopresină) și excreția de cantități mari de urină cu o densitate relativă scăzută (OPM, denumirea veche este greutatea specifică a urinei), cu poliurie, hipostenurie ADH crește reabsorbția apei în tubii distali și canalele colectoare prin creșterea sintezei lor de , -AMP ciclic În IPA de tip I, ca răspuns la introducerea ADH exogenă, nu numai că nu există o creștere a OPM, o scădere a diurezei, dar nu există o creștere a secreției urinare de , -AMP, în timp ce în tipul II, apare o creștere a excreției urinare de , -AMP și nu există modificări în OPM Bolile copilăriei Volumul Băieții sunt predominant bolnavi, deși mamele lor au o sensibilitate redusă la ADH exogen, adică femeile au o expresivitate genetică redusă PND secundar poate fi o complicație a CGN, CRF, IN de diverse origini PND ereditar, de regulă, se manifestă încă de la naștere sau în prima jumătate a vieții! poliurie, polidipsie, perioade repetate de deshidratare hipernatremică, vărsături, scăderea turgenței pielii, constipație, hipotrofie, întârziere de creștere Poate exista o întârziere în dezvoltarea psihomotorie Cu deshidratare severă, hipertermie („febra de sare”), se pot dezvolta convulsii Diagnosticul se bazează pe date genealogice (matern bărbații sunt bolnavi), anamneză, clinică și datele caracteristice de laborator (OPM este foarte scăzut - - ) De obicei, nu există nicio modificare a PMR după administrarea intravenoasă de vasopresină ( , U/kg) la mijlocul unei încărcări de ore cu soluție de glucoză % ( ml/m pe oră) intravenos Diagnosticul diferențial se bazează pe faptul că în hipofizar și alte tipuri de diabet insipid, se păstrează sarea renală, acidoza tubulară, nefronoftiza Fanconi, sensibilitatea tubulară la ADH Tratamentul include limitarea sării alimentare la - mg per kg de greutate corporală pe zi (Na - - , mmol / kg pe zi) și creșterea cantității de lichid (până la - l / m de suprafață corporală pe zi) ) Un efect pozitiv poate avea hipotiazidă ( mg/kg pe zi) și amilorida ( , mg/kg pe zi), indometacin ( mg/kg pe zi) Cu acest tratament, este necesar să se administreze suplimentar - mmol / kg pe zi de potasiu pe cale orală și să se controleze nivelul de potasiu din sânge Diabet de sare renală (pseudohipoaldosteronism, hipoaldosteronism receptor, sindrom de pierdere de sare) Se caracterizează printr-o reabsorbție scăzută a sodiului de către tubii renali datorită sensibilității lor scăzute la aldosteron Boala se moștenește în mod autosomal recesiv Manifestările clinice se notează încă din primele zile de viață: poliurie, polidipsie, lipsă de apetit, slăbiciune, acidoză, hiperkaliemie, hipotensiune arterială În viitor, copiii au o creștere insuficientă a greutății corporale, întârziere de creștere și dezvoltare mentală, osificare a oaselor scheletului Diureza este întotdeauna suficientă, excreția urinară de sodiu și aldosteron este crescută, cetosteroizii și oxicorticoizii sunt normali, iar după o încărcare, ACTH crește, ceea ce exclude hipoplazia suprarenală În sânge se găsesc întotdeauna hiponatremia (sub mmol / l) și hiperkaliemia În urină, nivelul de aldosteron crește brusc Diagnosticul diferențial trebuie efectuat cu forme primare de hipoaldosteronism Tratamentul are ca scop prevenirea gradelor severe de hiponatremie: numiți g de sare de masă pe zi Pe măsură ce copilul crește, nevoia de Capitolul Boli ale rinichilor și ale tractului urinar adaosul de sare de masă scade Sarcina zilnică de sodiu poate fi calculată (în milimoli) folosind formula: x \u d ( - n) x * / din greutatea corporală a pacientului (în kg), unde n este conținutul de sodiu din serul sanguin al pacientului în mmol/l Sindromul Bartter este o boală autosomal recesivă caracterizată prin hipokaliemie, alcaloză metabolică hipocloremică, niveluri sanguine extrem de ridicate de aldosteron și renină (la tensiune arterială normală), excreție urinară crescută de cloruri, potasiu, prostaglandine E , activitate scăzută de agregare a trombocitelor sub influența colagenului Biopsia rinichilor evidențiază hiperplazia aparatului juxtaglomerular Patogenia defectului nu este clară, se crede că primarul este o încălcare a reabsorbției clorurii Caracteristic clinic: sarcină la o mamă cu hidramnios, naștere prematură, apetit scăzut din copilărie, vărsături, creștere și înălțime scăzută, slăbiciune musculară, constipație, poliurie, polidipsie, convulsii hipokaliemice În sânge și urină sunt detectate tulburările de mai sus În viitor, copiii rămân în urmă în dezvoltarea fizică, dar cu diagnosticare precoce și care vizează eliminarea hipokaliemiei și alte tratamente simptomatice, se adaptează la boală Am observat un copil cu sindrom Bartter, diagnosticat în perioada neonatală, care a dezvoltat diaree cu pierdere de clor la sfârșitul primelor șase luni de viață Poate dezvoltarea unui sindrom Bartter secundar, tranzitoriu, cu fibroză chistică, otrăvire cu medicamente, șoc, IN Tratamentul pentru sindromul Bartter se reduce la numirea indometacină ( mg / kg greutate corporală de ori pe zi) împreună cu preparate de potasiu și, dacă este necesar, calciu și magneziu Sindromul Lowe (sindromul oculocerebrorenal) este o boală moștenită de un tip recesiv legat de X (gena este mapată pe brațul lung al cromozomului X - Xq ) Boala se caracterizează printr-o combinație de hipotensiune musculară, cataractă, retard mintal și tubulopatie Patogenia nu este complet clară Tubulopatia proximală are ca rezultat aminoacidurie generalizată, proteinurie, glucozurie, fosfaturie, rahitism hipofosfatemic și acidoză Se caracterizează clinic printr-o combinație de simptome de afectare a creierului, ochilor și rinichilor Copiii sunt de obicei blonzi, cu piele deschisă, scleră albastră, auriculare joase Au rămas în urmă în dezvoltarea fizică și au, de obicei, o întârziere sau întârziere în dezvoltarea psihomotorie, hipotensiune musculară severă, absența reflexelor tendinoase profunde, anorexie, constipație, febră periodică de origine necunoscută Uneori copiii sunt hiperexcitabili, agresivi, au o voce stridentă, hipermobilitate a articulațiilor Marea majoritate a pacienților dezvoltă cataractă (de obicei bilaterală) sau glaucom, cicatrici corneene, enoftalmie Tubulopatia duce la modificări rahitice ale oaselor, dezvoltarea treptată a insuficienței renale cronice CARE Bolile copilăriei Volumul Posibil sindrom nefrotic Terapia patogenetică nu a fost dezvoltată, se efectuează doar tratament simptomatic INSUFICIENTA RENALA ACUTA (IRA) AKI este un sindrom clinic de diverse etiologii cu o pierdere bruscă, tranzitorie sau ireversibilă, a funcțiilor homeostatice ale rinichilor, cauzată de hipoxia țesutului renal, urmată de afectarea predominantă a tubilor și edem al țesutului interstițial OPN se caracterizează printr-o încălcare a excreției de apă din organism, creșterea azotemiei, dezechilibru electrolitic, acidoză metabolică decompensată Principala manifestare clinică a insuficienței renale acute este oliguria - diureza mai mică de / din normal sau mai puțin de ml/m suprafață corporală pe zi, adică - ml/kg pe zi sau mai puțin de , ml/kg pe ora Excepție fac nou-născuții mai mari de zile și copiii din primul trimestru de viață, când oliguria este considerată o scădere a diurezei mai mică de ml/kg pe oră Cu toate acestea, funcțiile homeostatice ale rinichilor pot fi afectate și cu diureză egală sau mai mare de ml / m pe zi - insuficiență renală acută neoligurică (nefrită interstițială acută, afectare a aminoglicozidelor) Valoarea menționată este cantitatea minimă de urină necesară pentru a elibera mOsm de substanțe active osmotic formate pe zi cu o dietă și un metabolism normal Anurie - diureză mai mică de ml/m pe zi O scădere a ratei de filtrare glomerulară (RFG) cu mai puțin de % din normă este principala legătură patogenetică în insuficiența renală acută Etiologie Se face o distincție între AKI prerenală, renală și postrenală (obstructivă), deși adesea același factor, de exemplu, ischemia renală, poate acționa atât ca o cauză prerenală, cât și ca o cauză renală a AKI Insuficiența renală acută prerenală (hipoperfuzie renală) poate fi cauzată de: hipovolemie și (sau) hipotensiune arterială datorată șocului de orice etiologie (septic, hemoragic, arsuri etc ), deshidratare (vărsături, diaree, febră prelungită și severă), o scăderea tensiunii arteriale coloid-oncotice (pierderea de proteine în enteropatia exudativă, sindromul nefrotic); peritonită și ascită; insuficiență cardiacă congestivă; medicamente (antiinflamatoare nesteroidiene, inhibitori ai enzimei de conversie a angiotensinei, ciclosporină, amfotericină B) Cauzele renale ale insuficienței renale acute sunt următoarele: ) necroză tubulară acută sau tubulorhexis - ruptura membranei bazale a tubilor (ischemie renală din cauza cauzelor prerenale enumerate, acțiunea nefrotoxinelor - otrăvire, inclusiv ciuperci otrăvitoare, medicamente (de exemplu, aminoglicozide, Capitolul medicamente anticancerigene), plumb, litiu, dietilen glicol, mercur etc ; leziuni tubulare în nefropatia dismetabolică, IN, diselectrolitemie, toxicoză infecțioasă severă, hemoliză intravasculară, arsuri, sindrom de zdrobire, operații chirurgicale majore, în special pe inimă etc ); ) blocaj intravascular (sindrom hemolitic-uremic, purpură trombotică trombocitopenică; lupus eritematos sistemic și alte boli difuze ale țesutului conjunctiv, vasculită; tromboza vaselor renale ale nou-născuților, precum și la o vârstă mai înaintată cu NS); ) glomerulonefrita (OSGN, BPGN etc ); ) nefrită interstițială (IN) primară sau secundară; ) obstrucție tubulară (urat, oxalat, xantină, nefropatie sulfanilamidă, pigmenturie etc ); ) anomalii structurale ale rinichilor (ageneză, policistoză, displazie renală) Insuficiența renală acută postrenală este posibilă ca urmare a blocării tractului urinar la diferite niveluri cu pietre, tumori, compresie, vezică neurogenă Este rar la copii - % din toată insuficiența renală acută La nou-născuți, insuficiența renală acută este cauzată mai des de asfixie severă și de un sindrom de tulburări respiratorii (insuficiență renală acută tranzitorie), anomalii structurale în dezvoltarea rinichilor, tromboză a vaselor renale, afectarea rinichilor în infecții intrauterine generalizate și sepsis La copiii mici, insuficiența renală acută este diagnosticată mai des cu toxicoză infecțioasă, șocuri de diferite etiologii, DIC și tulburări electrolitice severe La vârsta preșcolară, cele mai frecvente cauze ale insuficienței renale acute pot fi nefrita interstițială (infecțioasă, medicamentoasă, otrăvire etc ), șocul, afectarea virală a rinichilor, infecțiile intestinale La școlari, RPGN, șocul de diverse etiologii (arsuri, traumatice, transfuzii, septice etc ), DIC și infecțiile intestinale se disting ca cele mai frecvente cauze de insuficiență renală acută Patogeneza Până în prezent, multe rămân neclare în patogeneza insuficienței renale acute, în special, discrepanța dintre modificările morfologice moderate ale rinichilor și gradul de afectare a funcției lor în insuficiența renală acută AKI se dezvoltă ca urmare a unei scăderi accentuate a RFG (mai puțin de - % din normal), iar o tulburare cardinală a AKI este disfuncția tubulară Există din orice motiv al OPN În același timp, cu cât durează mai mult insuficiența renală acută, cu atât tulburările tubulare sunt mai severe Dacă, cu insuficiență renală acută de origine prerenală, atât hipovolemia, cât și hipotensiunea arterială sunt eliminate sau bine corectate, atunci cu insuficiență renală acută non-durabilă, funcția renală poate rapid Bolile copilăriei Volumul recupera Dacă insuficiența renală acută a fost prelungită, tulburările tubulare mențin un defect al funcției renale după corectarea hipovolemiei sau hipotensiunii Prin urmare, viteza de îngrijire diferențiată pentru un pacient cu insuficiență renală acută este extrem de importantă Dacă patogeneza scăderii RFG în cauzele prerenale de insuficiență renală acută este mai mult sau mai puțin clară, atunci se discută doar în necroza tubulară acută și tubulorhexis Se consideră următoarele posibile legături patogene: ) „scurgerea” plasmei în mezangiu, interstițiu și compresia glomerulilor; ) malabsorbția clorurii de sodiu în tubii proximali și distali duce la faptul că în zona locului dens poate stimula eliberarea de renină și angiotensină, ceea ce va duce la o scădere a fluxului sanguin în glomerul; ) obstrucția tubulilor de către mase și cilindri necrozați duce la creșterea presiunii tubulare, la scăderea presiunii de filtrare și, prin urmare, la o scădere a RFG, oligurie; ) în rinichii cu tubulonecroză se sintetizează în principal prostaglandine vasoconstrictoare (tromboxan A etc ), iar sinteza celor vasodilatatoare scade (E , prostaciclină etc ) Aceasta indică pericolul extrem de a prescrie medicamente antiinflamatoare nesteroidiene (aspirina, indometacină etc ) în insuficiența renală acută și chiar în oligurie Patogenia oliguriei în insuficiența renală acută este prezentată în Fig Din fig se poate observa că în stadiul oliguric al insuficienței renale acute, consumul de oxigen de către rinichi și fluxul sanguin renal sunt de - % sau mai puțin din normal, iar RFG și funcția secretorie a rinichilor, judecând după eliberarea para -acidul aminohipuric, se reduc si mai accentuat * Tabloul clinic Cursul insuficienței renale acute este de obicei împărțit în patru etape: inițial (preanuric - insuficiență renală funcțională), oligoanuric, etapa de recuperare a diurezei cu dezvoltarea poliuriei și recuperare Stadiul inițial este determinat clinic de acele boli care au dus la insuficiență renală acută, dar afectarea rinichilor se manifestă după - zile cu scăderea diurezei De obicei, nu se observă o creștere a nivelului sanguin de zguri azotate, potasiu (semne tipice ale următoarelor etape de insuficiență renală acută) Densitatea relativă a urinei în această perioadă poate fi mare Potrivit lui E K Tsybulkin, centralizarea pronunțată a fluxului sanguin în șoc de orice etiologie, care durează mai mult de ore, duce la o deteriorare progresivă a funcției renale în următoarele - de ore, iar adăugarea sindromului trombohemoragic deja în ore provoacă oligurie , însoțită de macrohematurie, urmată de anurie prelungită Debutul fulminant al perioadei oligoanurice se observă în șocul hemotransfuzional Perioada preanurica cu toxicoza infectioasa poate dura cateva zile Capitolul Prerenal Renal Postrenal Pietre, umflare Nefrită Infecţie Obturarea tubilor cu cilindri Sindromul hemolitic uremic Sulfonamide, antibiotice Na+ în tubii distali Coagulare și microtromboză Șoc, arsuri, hipohidratare, hemoliză Otrăvirea CCI , CH, COOH YUGA Umflarea interstitiului Creșterea presiunii în tubuli arteriola Spasm conducere arteriolele Renin PGAPGE tensiune arterială sistemică Ischemie corticală Reducerea filtrarii Reabsorbție neselectivă Malnutriția tubulară Tubulonecroza Orez Patogenia oliguriei în insuficienţa renală acută Stadiul oligoanuric, împreună cu o scădere bruscă a diurezei (mai puțin de % din normă cu o densitate relativă scăzută a urinei - , - , ), se caracterizează printr-o deteriorare progresivă a stării pacientului, apariția paloarei cu un icteric nuanță (uneori hemoragii pe piele, mâncărime), adinamie, cefalee, slăbiciune, greață, vărsături, diaree, tahicardie (mai des cu tensiune arterială redusă, în special diastolică, dar în cele din urmă se dezvoltă hipertensiune arterială; apariția diferitelor aritmii și conducere cardiacă - extrasistolă , blocada) Apariția dificultății zgomotoase de respirație este caracteristică - o consecință a acidozei metabolice și a toxemiei (diverse tipuri de anomalii respiratorii sunt tipice - Cheyne-Stokes, Kussmaul), convulsii, dureri ascuțite în abdomen, edem pulmonar; cresterea anemiei este caracteristica, trombocitopenia este posibila Manifestările clinice ale azotemiei sunt Bolile copilăriei Volumul Volumul urinei Procent din normal Fluxul sanguin renal și consumul de oxigen Limite de filtrare Izolarea acidului para-aminohipuric Orez Încălcări ale hemodinamicii și ale funcției renale în dezvoltarea insuficienței renale acute (K Braun, O Munch) odihnă, prurit, greață, vărsături, anorexie, tulburări de somn, stomatită, colită, gastrită Eliberarea de zguri azotate prin tractul gastrointestinal explică greața, vărsăturile, flatulența și diareea În această perioadă pot fi pronunțate semne de hiperkaliemie (slăbiciune musculară, aritmii, stop cardiac), supraîncărcare lichidiană (umflarea papilei nervului optic, hipertensiune arterială, mărirea inimii, ritm de galop, creștere excesivă în greutate, edem pulmonar, edem periferic) În absența ajutorului, insuficiența renală acută duce la comă, moarte Manifestările extrarenale ale insuficienței renale acute sunt prezentate în tabel Etapa de recuperare a diurezei, când permeabilitatea tubilor este restabilită, se caracterizează clinic printr-o creștere a diurezei, o îmbunătățire a stării pacientului, dar deoarece epiteliul tubulilor este defect funcțional, procesele de reabsorbție și secreție sunt insuportabil: după - zile se dezvoltă hipo- și isostenurie, hiposalemia (hiponatremie, hipokaliemie, hipomagnezemie), hipocalcemie) Poliuria poate ajunge la litri pe zi Anemia progresează În același timp, din cauza disfuncției neutrofilelor polimorfonucleare, inhibarea umorală și celulară Capitolul Tabelul Manifestări clinice ale sindroamelor extrarenale ale stadiului oligoanuric al insuficienței renale acute (Papayan A V , Tsybulkin E K ) Sindroame extrarenale Manifestări clinice compensare decompensare Sindrom de hiperhidratare Creștere în greutate, edem periferic Edem abdominal și visceral; umflarea creierului cu comă și convulsii; edem pulmonar Sindromul intoxicației uremice - Componentă azotemică Amoniac respirație, prurit, anxietate, anorexie, gastroenterită, tulburări de somn Comă uremică - componenta acidotica Respiratie acidotica, acidoza metabolica Decompensarea hemodinamicii sistemice, hipotensiune arteriala - tulburări electrolitice Slăbiciune, apatie, tahicardie, hipertensiune arterială, modificări ale reflexelor tendinoase, simptome pseudomeningeale Fibrilație ventriculară, hipotensiune arterială, convulsii, comă, pareză intestinală Creșterea conținutului de toxine uremice cu greutate moleculară medie (oligopeptide) Insuficiență respiratorie prin difuzie șunt Șoc pulmonar; decompensarea hemodinamicii sistemice imunitatea acumulează aproape în mod natural o infecție, inclusiv una fungică Complicațiile infecțioase sunt una dintre principalele cauze de deces la pacienții cu insuficiență renală acută În aceeași etapă, corectarea tulburărilor electrolitice enumerate este destul de dificilă Perioada poliurică se încheie când diureza a revenit la normal Perioada inițială (șoc) durează de obicei - zile, oligurică - până la - , săptămâni, recuperarea diurezei (poliurică) - - săptămâni sau mai mult, recuperarea - până la ani Dacă perioada oligurică durează mai mult de - , săptămâni, probabilitatea de necroză corticală este foarte mare, ceea ce este un semn de prognostic slab Criteriile de recuperare sunt normalizarea funcției de concentrare a rinichilor, dispariția anemiei Diagnostic Este foarte important să se stabilească etiologia și tipul insuficienței renale acute, deoarece aceasta determină tratamentul Pacientul este cântărit de ori pe zi; luați în considerare diureza; măsurați tensiunea arterială; în sânge se determină pH-ul, nivelul de paCO , HCO , Na, K, C , Ca, P, azot ureic, creatinina, acid uric, hemoglobină, leucocite și trombocite (în frotiu se caută eritrocitele fragmentate - semn al DIC); efectuarea unui examen bacteriologic al sângelui și urinei; in urina se evalueaza analiza generala, osmolaritatea, nivelul creatininei etc In plus se fac un ECG, o coagulograma si alte analize in functie de tabloul clinic si de presupusa etiologie a insuficientei renale acute Examinarea cu ultrasunete utilă a rinichilor Bolile copilăriei Volumul Tabelul Date de laborator în insuficiența renală acută (J I Levy) Parametri Prerenal Renal Postrenal Copii Nou-născuți Copii Nou-născuți Na urina (mmol/L) > Variază, poate fi > Recuperare fracționată (Natț,%) > - Variază, poate fi > Osmolaritatea urinară (mosm/L) > > - - - Variază, poate fi > - Variabil Raportul dintre azotul ureic și azotul creatinin plasmatic > UI - UI Variază, poate fi mai mare de Răspuns de volum* Debitul de urină Debitul de urină Nicio modificare Nicio modificare Nicio modificare Răspuns la furosemid** Diureză Diureză Fără modificare Fără modificare Fără modificare (diureză) Analiza urinei Normal Normal Eritrocite, leucocite, gipsuri, proteinurie Eritrocite, leucocite, gipsuri, proteinurie Variabil - normal Istoric Diaree, vărsături, hemoragie, diuretice Diaree, vărsături, hemoragie, diuretice Hipotensiune, anoxie, expunere la nefrotoxine Hipotensiune, anoxie, expunere la nefrotoxine Flux de urină slab, diureză scăzută Examinare Semne de hipovolemie Semne de hipovolemie Hipertensiune arterială, edem Hipertensiune arterială, edem „Formarea” în lateral, vezica urinară dilatată Note: Nofr = (NaM/ Nanj]):(KpM/ Kpnj])xl ; IPN - Nam (mmol/l): (Krm/Kpl) x ; m - urină; pl - plasmă; Cr - creatinina * Ca răspuns la volum - modificări după perfuzia intravenoasă timp de de minute a ml/kg greutate corporală soluție izotonică de clorură de sodiu ** Doza de furosemid mg/kg Datele tipice pentru diferite tipuri de descărcătoare sunt prezentate în Tabelul În sânge, anemia, creșterea VSH sunt frecvente, iar în analiza biochimică - azotemie cu o creștere a concentrației de azot rezidual (mai mult de mmol / l), azot ureic (mai mult de , mmol / l), creatinina (mai mult de , mmol / l) , mmol/l), hiperkaliemie (mai mult de mmol/l), hipocalcemie (mai puțin de mmol/l), hiperfosfatemie (mai mult de , mmol/l), hipermagnezemie (mai mult de mmol/l), hipocloremie (mai puțin de mmol/l) mmol/l), hipersulfatemie, acidoză metabolică decompensată (valoarea VE - mai mult de mmol/l) Cu insuficiență renală acută decompensată, există așa-numita „acidoză delta” cu un „decalaj anionic” crescut (diferența dintre concentrațiile serice de sodiu + potasiu și nivelurile de clor + bicarbonați este în mod normal de mmol / l) Acidoza „Delta” este, de asemenea, caracteristică cetoacidozei, acidozei lactice, oricărui șoc, convulsii etc , pentru otrăvirea cu etanol, metanol, fier, etilenă Capitolul Boli ale rinichilor și ale tractului urinar glicol, salicilați La început, aceste teste se fac de ori pe zi, apoi zilnic, iar apoi - conform indicațiilor Tratament Depinde de perioada OP În perioada inițială (preanuric, șoc), baza tratamentului este impactul asupra factorului etiologic Gradul de hipoxie a țesutului renal, posibilitatea de necroză corticală, momentul acesteia și severitatea perioadelor ulterioare depind de activitatea tratamentului în această perioadă Astfel de măsuri specifice sunt: completarea volumului sanguin circulant în caz de hipovolemie și șoc, administrarea de dopamină în doze mici în caz de hipotensiune arterială pentru creșterea fluxului sanguin la rinichi, furosemid în caz de insuficiență cardiacă congestivă (în combinație cu glicozide cardiace la nivelul rinichilor) o doză minimă), administrarea intravenoasă de albumină în hipoproteinemie acută, plasmafereză sau hemosorpție - în caz de otrăvire, transfuzie de sânge - în șoc post-hemoragic, prescripție de antibiotice în infecții severe, plasmafereză în sindromul hemolitic-uremic și boala Moshkowitz etc Terapia care vizează restabilirea diurezei începe cu aflarea răspunsului la încărcarea apă-sare: timp de de minute, soluția izotonică de clorură de sodiu este injectată intravenos în doză de ml/kg Dacă hipovolemia este încă indubitabilă și nu există un răspuns suficient la sarcină, atunci o soluție de manitol % poate fi administrată intravenos, la o rată de , - , g/kg greutate corporală (substanță uscată) Cu hipovolemie, furosemidul este periculos, dar în același timp stimulează diureza în insuficiența cardiacă ( mg/kg intravenos) Dacă nu există răspuns, atunci după ore se administrează și intravenos în doză dublă Pentru a crește fluxul sanguin renal, se utilizează dopamină ( - mcg/kg pe minut), dar în cazul hipotensiunii, doza este crescută ( mcg/kg pe minut) Dacă un pacient este diagnosticat clinic și de laborator cu DIC în stadiul III, atunci după transfuzia de plasmă proaspătă congelată (o sursă de antitrombină III, al cărei nivel este de obicei redus brusc), se începe terapia cu heparină Este optim să se efectueze terapia cu heparină prin picurare intravenoasă la o doză inițială de UI/kg pe oră Dacă timpul de coagulare a sângelui Lee-White după ore nu se prelungește la de minute, atunci doza este crescută la - U / kg pe oră, dacă este mai mare de de minute, atunci doza este redusă la - U / kg pe oră Anularea heparinei se efectuează treptat, reducând doza în - zile pentru a evita „sindromul de rebound” și hipercoagulabilitatea Util în acest moment dipiridamol În caz de tromboză a vaselor mari ale rinichilor, problema prescrierii trombolitice - urokinaza la o doză de U / kg pe oră picurare intravenos în timpul zilei cu cheaguri de sânge mici, iar la nou-născuți la o doză de U / kg per oră timp de - ore (uneori doza este crescută chiar și până la U/kg pe oră) perioada oligoanurica În primul rând, ar trebui să decideți dacă există indicații pentru dializă Acestea sunt niveluri în serul sanguin: uree - mai mult de mmol / l, potasiu - mai mult de mmol / l (cu umflarea creierului, plămânilor - mai mult Bolile copilăriei Volumul , mmol / l), fosfor - mai mult de , mmol / l, pH-ul sângelui - mai puțin de , și deficiență de bază - mai mult de mmol / l, precum și creșterea zilnică a ureei în plasma sanguină - mai mult de mmol / l, potasiu - mai mult de , mmol / l, creatinina - mai mult de , mmol / l, anurie - mai mult de zile, hiponatremie severă (mai puțin de mmol / l), supraîncărcare lichidă cu edem pulmonar sau cerebral Desigur, nu toate aceste semne pot fi la un singur pacient, dar ca indicație pentru hemodializă, două sunt suficiente Tehnica hemodializei este luată în considerare în cursul resuscitarii și terapiei intensive Dietă În stadiul anuric, pacientul nu ar trebui să moară de foame, deoarece acest lucru crește descompunerea propriilor proteine și azotemia Dieta necesită restricție de proteine, Na, K, R Cantitatea de proteine din dieta zilnică este inițial de , g/kg, cantitatea de carbohidrați este crescută la - g/kg Laptele este limitat datorită conținutului său ridicat de fosfor Proteinele animale sunt temporar excluse Poti folosi dieta Giordano-Giovanetti Extinderea dietei depinde de dinamica principalilor parametri clinici și de laborator Cu dializa zilnică, cantitatea de proteine din dietă este de - g/kg greutate corporală pe zi Terapia cu fluide depinde de nivelul electroliților esențiali În cazul hiponatremiei, cantitatea zilnică de lichid este egală cu pierderile imperceptibile ( - ml/m , de două ori mai mult la nou-născuți) + diureza de ieri și pierderile patologice (cu scaun, vărsături) - pierderea planificată a greutății corporale pe zi Soluțiile perfuzate sunt glucoză-sare (*/ dintre acestea sunt înlocuitori de sânge coloidal) În absența vărsăturilor, - % din volumul zilnic de lichid se administrează pe cale orală Controlul greutății corporale de două ori pe zi vă permite să schimbați încărcătura de apă Sunt acceptabile fluctuații ale greutății corporale de , % pe zi acidoza metabolica Evitați înfometarea (aportul zilnic de calorii datorat carbohidraților și grăsimilor nu trebuie să fie mai mic de kcal/m ) Soluție de bicarbonat de sodiu % în interior ( , g/kg substanță uscată), lavaj gastric cu aceeași soluție, picurare intravenoasă de bicarbonat de sodiu % pe zi într-o cantitate egală cu BE (mmol/l) x greutate corporală (în kg) x , Cu azotemie, toaleta mucoaselor cavității bucale este obligatorie, deoarece stomatita și parotita pot fi începutul sepsisului, clisme cu sifon mare cu soluție de clorură de sodiu %, enterosorbenți în interior (voal, polyphe-pan în doză de ) - g/kg din greutatea corporală a pacientului pe zi) Hiperkaliemia este o manifestare tipică a insuficienței renale acute Ajută la controlul hiperkaliemiei ECG Administrarea intravenoasă de gluconat de calciu (soluție % a ml/kg, deoarece acești copii au adesea hipocalcemie), administrarea intravenoasă a soluției de glucoză % ( - ml/kg) cu insulină ( unitate la g glucoză administrată) , numirea laxativ osmotic (sorbitol, xilitol), corectarea acidozei cu bicarbonat de sodiu Antibioticele sunt o parte obligatorie a terapiei, având în vedere frecvența mare de stratificare a proceselor infecțioase la astfel de pacienți Antibioticele se administrează în cure scurte de zile la jumătate din doza mediei terapeutice Între cursuri luați o pauză de - zile Nu prescrieți antibiotice nefrotoxice și cele care sunt preponderent excretate prin rinichi (aminoglicozide, tetracicline, meticilină, cefalosporine de prima generație etc ) Capitolul Pentru copiii aflați în hemodializă, gama de antibiotice utilizate poate fi extinsă pentru a le include pe cele care trec bine prin membrane Diureticele sunt utilizate în stadiul oligoanuric doar pentru a determina răspunsul rinichilor și nu mai mult de dată pe zi (!) Datorită posibilei ototoxicități a furosemidului Glicozidele cardiace pot fi utilizate numai sub indicații stricte și în cele mai mici doze, deoarece cu oligurie și acidoză există un risc foarte mare de efect cumulativ asupra mușchiului inimii (aritmie cardiacă) Hemodializa nu reduce riscul de utilizare a glicozidelor Sunt contraindicate înlocuitorii de sânge și preparatele proteice pentru anurie Continuați terapia cu heparină în doze minime, uneori cu glucocorticoizi Trebuie avut în vedere faptul că glucocorticoizii pot promova catabolismul, pot crește azotemia În perioada de poliurie, lichidul nu este limitat Dieta este îmbogățită cu săruri de potasiu, calciu, magneziu, sodiu, dar restricția proteică este încă necesară Hiponatremie (mai puțin de mmol / l) - o indicație pentru introducerea de soluții concentrate de clorură de sodiu, hipocalcemie (mai puțin de mmol / l) - soluție de gluconat de calciu % ml / kg intravenos În zona rinichilor este prescrisă electroforeza cu nitrofurani și medicamente care îmbunătățesc fluxul sanguin renal (acid nicotinic, aminofilină) Cu azotemie persistentă este indicată hemodializa Perioada de recuperare începe când poliuria s-a încheiat, dar persistă în continuare hipo-, izostenurie, nicturie, slăbiciune musculară, oboseală, anemie Anemia nu necesită tratament specific, deoarece dispare pe măsură ce funcția rinichilor este restabilită Copilul nu frecventează școala și instituțiile pentru copii pentru a preveni infecțiile timp de cel puțin luni Vaccinarea, introducerea y-globulinei și serurilor străine, utilizarea analginei, sulfonamidelor, tetraciclinelor, hormonilor anabolizanți care cresc scleroza renală sunt categoric contraindicate Fitoterapie prezentată În bolile intercurente, este de dorit să se limiteze farmacoterapia minimă Observarea dispensarului Efectuat timp de ani: analize lunare de urină și sânge, test Zimnitsky, controlul tensiunii arteriale; trimestrial - control biochimic al serului sanguin (uree, electroliți, fracții proteice) în primele șase luni, apoi dată în luni Recuperarea este considerată absența oricăror abateri de la normă în termen de ani și restabilirea funcției de concentrare a rinichilor Examinarea cu contrast cu raze X este posibilă numai după recuperare Prognoza Depinde de cauza insuficienței renale acute, de oportunitatea și adecvarea terapiei De regulă, prognosticul pentru viață este favorabil OPN nu trece în CRF Bolile copilăriei Volumul INSUFICIENTA RENALA CRONICA Insuficiența renală cronică (IRC) este un complex de simptome clinice cauzat de o scădere a numărului și o modificare a funcției nefronilor activi rămași, ceea ce duce la o încălcare a funcției homeostatice a rinichilor, în special, o scădere a RFG cu peste % Conform recomandării celui de-al IV-lea Congres European al Nefrologilor Pediatri, CRF trebuie diagnosticat la copiii cu boli renale și ale tractului urinar în prezența ratei de filtrare glomerulară sub ml/min la , m , nivelul creatininei serice de peste mg% ( , mmol/l) și uree mai mult de mg% ( , mmol/l) În cazul insuficienței renale cronice, există o înfrângere totală a funcției rinichilor cu o încălcare a homeostaziei Osmolaritatea urinei în insuficiența renală cronică este redusă din cauza scăderii masei nefronilor activi Frecvența insuficienței renale cronice la copiii din Sankt Petersburg este de la [Papayan A V , Arkhipov V V , ] La copiii cu vârsta sub ani, cele mai frecvente cauze ale IRC (Tabelul ) sunt dnomalia structurală congenitală, obstructivă, iar după vârsta de ani - boli dobândite precum glomeruloscleroza segmentară focală, CGN, sindromul hemolitic uremic, nefropatia ereditară progresivă ( nefrită ereditară, displazie renală etc ) Tabelul Incidența insuficienței renale cronice la copiii cu diverse nefropatii (M S Ignatova) Nefropatie Număr de pacienți frecvența CRF,% Glomerulonefrita Pielonefrită , Nefrita interstitiala Displazie renală , Nefrită ereditară Tubulopatie , Nefropatie dismetabolică, inclusiv urolitiază Nefropatii familiale Amiloidoza , Boli cromozomiale Total pacienţi , Patogeneza O scădere progresivă a masei nefronilor activi duce la o scădere a capacității de rezervă, în primul rând a capacității de concentrare a rinichilor Odată cu moartea a mai puțin de % dintre nefroni, insuficiența renală poate fi detectată numai cu sarcini funcționale Cu scleroza de - % din nefroni, există o pierdere a capacității de hipertrofie din partea nefronilor activi, care funcționează pe principiul diurezei osmotice: reduceți Capitolul capacitatea de concentrare se micșorează, se dezvoltă poliurie, o cantitate crescută de electroliți (sodiu și potasiu) se pierde în urină Această etapă este considerată CRF compensată funcțional Odată cu progresia bolii, care a dus la CRF și moartea a peste % dintre nefroni, începe stadiul de decompensare (terminal), încălcarea homeostaziei lichidului extracelular (ECF) Există hiperazotemie, acidoză, hiperhidratare, tulburări electrolitice (hiperkaliemie, care duce, în special, la aritmii cardiace, hipocalcemie, hiponatremie), oligoanurie Trebuie subliniat faptul că, indiferent de cauza IRC, progresia acesteia este facilitată de un conținut ridicat de proteine în alimentație, iar invers, o dietă săracă în proteine întârzie progresia IRC Proteinuria persistentă și/sau hipertensiunea arterială sistemică de orice etiologie contribuie, de asemenea, la progresia afectarii rinichilor datorită faptului că afectarea endoteliului capilarelor glomerulare duce la scleroza acestora Nu există nicio îndoială că infecțiile virale și alte infecții lente și latente (micoplasmă, chlamydia, herpetică, enterovirus etc ) contribuie la progresia CRF atât datorită leziunilor directe ale rinichilor și tractului urinar, cât și dezvoltării proceselor imunopatologice Cu toate acestea, există încă puține date concrete în acest sens Disbacterioza intestinală, constipația, patologia cronică a tractului gastrointestinal pot contribui, de asemenea, la progresia CRF, în primul rând din cauza endotoxicozei Geneza celor mai importante sindroame în insuficiența renală cronică este următoarea: azotemie - cel mai precis dintre criteriile general acceptate pentru un defect al funcției de excreție a azotului a rinichilor - nivelul creatininei din serul sanguin, deoarece depinde puțin de factorii extrarenali (foamete, cantitatea de proteine din alimente etc ); tulburările electrolitice se dezvoltă în principal din cauza disfuncției tubulilor, dar numai cu uremie există un model al tulburărilor lor - hiponatremie, hiperkaliemie, hiperfosfatemie, hipermagnezemie și hipocalcemie, în timp ce în stadiile incipiente ale insuficienței renale cronice, diferiți pacienți pot avea modificări multidirecționale; acidoza se datorează restricționării fluxului de substanțe acide în urină, afectarea acido- și amoniogenezei de către tubuli, hipercloremie (la pacienții cu nefropatii ereditare și congenitale, în special metabolice, este posibilă și alcaloză); anemie - sinteza scăzută a eritropoietinelor în complexul juxtaglomerular, inhibarea eritropoiezei de către toxine uremice, scurtarea duratei de viață a eritrocitelor, afectarea funcției proteice-sintetice a ficatului și deficit de fier, pierderi de sânge în urină; osteodistrofie - o scădere a formării de , -dihidroxicolecalciferol în rinichi, sinteza calcitoninei și, prin urmare, absorbția scăzută a calciului în intestin; hipocalcemia și acidoza, hiperfosfatemia stimulează activitatea glandelor paratiroide, nivelul de Bolile copilăriei Volumul hormon paratiroidian, care, alaturi de deficitul de calcitonina, asigura mobilizarea calciului din os, osteodistrofia; hipertensiunea arterială este cauzată, pe de o parte, de o deficiență a sintezei prostaglandinelor de către rinichi, hiperhidratare și hipervolemie, retenție de sodiu și, pe de altă parte, de hiperproducția de renină în aparatul juxtaglomerular, care, cu lipsa de un inhibitor sau un exces de accelerator de renină în plasmă, duce la formarea unui complex de renină și angiotensinogen cu formarea unei substanțe inițial inactive angiotensină I, care, sub influența unei enzime de conversie, este transformată într-o substanță vasopresoare - angiotensina II Se crede că hiperfosfatemia și acidoza se dezvoltă cu o scădere a RFG mai mică de %, iar hiperkaliemia - dacă RFG este mai mică de % din normă, în timp ce hipercreatininemia - cu RFG mai mică de % Clasificare Clasificarea CRF prevede alocarea a etape: Stadiul I - compensat (poliuric) - o scădere a capacității de rezervă a rinichilor (la utilizarea testelor de stres) fără a încălca constantele homeostatice (funcție renală afectată - IRF); Stadiul II - subcompensat - stadiul de hiperazotemie instabilă și anemie în combinație cu o încălcare a funcțiilor parțiale ale rinichilor (insuficiență renală cronică - IRC); Stadiul III - decompensat - stadiul semnelor distincte ale CRF (insuficiență renală cronică - CRF); Stadiul IV este stadiul terminal, uremic, cu oligoanuria caracteristică, afectarea unui număr de organe și sisteme (boală renală în stadiu terminal) Tabloul clinic În stadiul I (poliuric), clinica este determinată de boala care a dus la IRC (Tabelul ) Poate fi prezentă nicturia A treia etapă se caracterizează prin anorexie, modificări neurologice progresive (apatie, slăbiciune musculară sau spasme musculare alternând cu agitație, dureri de cap, vedere încețoșată, convulsii, inclusiv ca urmare a tetaniei), uscăciune și mâncărime ale pielii, hemoragii și necroze ale pielii piele și mucoase membrane, dispepsie, dureri osoase și articulare, deformare osoasă, respirație zgomotoasă, creșterea simptomelor de edem pulmonar și tulburări cardiovasculare cu bradicardie și hipertensiune arterială În stadiul terminal, apare un miros de uree din gură, stomatită, faringită, pericardită și pleurezie, edem pulmonar și, în final, se dezvoltă comă Capitolul Tabelul Caracteristicile etapelor CRF și domeniul de aplicare al principalelor măsuri terapeutice (Papayan A V , Arkhipov V V , ) Stadiul Compensat (funcție renală afectată - IRF) Volumul funcțiilor renale este de la până la % din normă, iar numărul de nefroni funcționali este de la până la % din normă Cu această pierdere a funcției renale, nu există nicio schimbare semnificativă a stării pacienților, cu excepția unei ușoare creșteri a microproteinuriei și a tensiunii arteriale O caracteristică distinctivă a acestei perioade este absența simptomelor clinice ale CRF până când numărul de nefroni funcționali scade la % Tratamentul conservator și chirurgical al bolii de bază Stadiul II Subcompensat (insuficiență renală cronică - IRC) Această etapă se caracterizează prin volumul funcțiilor renale de la la % din normă, iar numărul rezidual de nefroni este mai mic de % În același timp, se remarcă o încălcare a toleranței la diferite ingrediente alimentare, o încălcare a absorbției Ca În acest stadiu, pacienții pot tolera mult mai rău bolile intercurente, precum și condiții precum deshidratarea, hiperkaliemia, acidoza; crește semnificativ riscul de a dezvolta insuficiență renală acută în prezența deshidratării Copiii au adesea retard de creștere În această etapă a procesului, măsurile conservatoare vizează păstrarea funcției reziduale a rinichilor Stadiul III Decompensat (insuficiență renală cronică - IRC) Volumul funcțiilor renale este mai mic de %, iar numărul de nefroni este mai mic de % din normă; notează adesea osteodistrofie, anemie și hipertensiune arterială Terapia conservatoare are ca scop corectarea tulburărilor metabolice Pacienții care respectă cu strictețe regimul de terapie conservatoare și dieta pot duce o viață normală cu funcție renală reziduală Pregătirea pentru terapia de dializă Stadiul IV Uremia (boală renală în stadiu terminal) Acesta este un complex de simptome asociat cu anorexie, greață, slăbiciune Dacă nu este tratată, apar vărsături, convulsii, comă și sângerare gastrointestinală Insuficiența cardiacă și aritmiile sunt adesea observate Simptomele sunt parțial sau complet reversibile prin utilizarea unei terapii conservatoare stricte Funcția renală reziduală este mai mică de % Terapia conservatoare este completată cu dializă și/sau transplant de rinichi Tratament În stadiul I insuficiență renală cronică, tratamentul trebuie direcționat către boala de bază și, din cauza insuficienței renale, este simptomatic În etapa Pa, o dietă este prescrisă în funcție de tipul tabelului nr (cantitatea de proteine este limitată la , g / kg) Cu un număr mare de azotemie, se prescrie o dietă strictă cu o cantitate zilnică de proteine de , - , g / kg, dar cu o valoare energetică suficientă, adică dieta ar trebui să fie îmbogățită cu carbohidrați și grăsimi Aceste sarcini sunt îndeplinite de dieta Giordano-Giovannetti, din care carnea, peștele și brânza de vaci sunt complet excluse Pentru copiii cu vârsta cuprinsă între - ani cu insuficiență renală cronică a fost dezvoltată o variantă a dietei Giordano-Giovannetti: primul mic dejun este o omletă din gălbenușuri, vinegretă ( g), ceai ( g) și pâine fără proteine ( g) cu unt ( g); al doilea mic dejun: marshmallow ( g), mere coapte ( g), suc de struguri ( g); prânz - supă de fructe cu orez ( g), terci de grâu cu stafide ( g), jeleu de fructe proaspete ( g), pâine fără proteine ( g) cu unt ( g); gustare de după-amiază - fructe proaspete ( g); cina - cartofi prajiti, mere ( g), ceai cu zahar ( g), marshmallow ( g), paine fara proteine ( g), unt ( g) Recomand traducerea Bolile copilăriei Volumul pentru a pune un copil pe această dietă deja la un nivel de azot rezidual de mmol / l, adică în stadiul IIa de insuficiență renală cronică Pe măsură ce azotemia scade, cantitatea de proteine din dietă crește la - , g/kg pe zi Cantitatea de sare din dietă depinde de prezența hipertensiunii, a edemului, a diurezei zilnice și a excreției de sodiu (echilibrul ar trebui să fie zero), deoarece restricția de sare în momentul poliuriei poate duce la hiponatremie Cu hipokaliemie, alimentele bogate în potasiu (banane, caise, stafide, prune uscate) sunt introduse în dietă Ținând cont de particularitățile dietei și ale bolii, tuturor pacienților cu insuficiență renală cronică li se prescriu vitaminele Bs, Bp B , E, B în doze care depășesc nevoile fiziologice de ori Terapia simptomatică se efectuează după cum urmează Cu acidoză - administrare zilnică de bicarbonat de sodiu ( , - mmol/kg pe zi) Cu hipertensiune arterială - o dietă fără sare, captopril (Enap), diazoxid, preparate rauwolfia, a-metildopa, hemiton și alte medicamente antihipertensive în combinație cu diuretice (furosemid) În osteopatie și hipocalcemie - preparate de calciu pe cale orală în doze crescătoare (sub controlul nivelului de calciu din serul sanguin), vitamina D ( - UI / zi) sub controlul reacției Sulkovich Cu anemie - transfuzie de globule roșii la un nivel de hemoglobină sub g / l, dar efectul lor este instabil În ultimii ani s-a dovedit eficacitatea tratamentului pacienţilor cu anemie în insuficienţă renală cronică cu preparate de eritropoietină Hemodializa regulată în insuficiența renală cronică la copii trebuie începută în stadiile II-IV, cu un nivel al creatininei serice mai mare de , mmol / l și clearance-ul cretininei endogen mai mic de ml / min per , m Hemodializa se efectuează de - ori pe săptămână timp de , - ore Pe fondul hemodializei obișnuite, nu sunt necesare restricții stricte de proteine în dietă, dar sunt necesare o scădere a cantității de lichid și o restricție mai puțin severă a sodiului Cu bolile intercurente care însoțesc insuficiența renală cronică, este posibilă o deteriorare bruscă a stării - insuficiență renală a perioadei acute (creștere a edemului, anemie, azotemie, o deteriorare bruscă a stării generale) La astfel de pacienți, hemodializa este singura tactică rațională Uneori sunt suficiente - sedinte pentru a stabiliza datele clinice si de laborator Transplantul de rinichi trebuie luat în considerare pentru pacienții cu IRC care efectuează hemodializă regulată Există date despre pacienții la care grefa funcționează bine de de ani Prognoza Depinde de cauza BRC CRF în stadiul I este reversibilă dacă este posibil să se influențeze în mod activ cauza (de exemplu, îndepărtarea unei pietre din ICD) Capitolul BOLI ALE SISTEMULUI SANGUIN ANEMIE Anemie (anemie: ap - negație + greacă haima - sânge; sinonim - anemie) - o afecțiune caracterizată printr-o scădere a conținutului de hemoglobină pe unitatea de volum de sânge (mai puțin de g/l la copiii de vârstă fragedă și preșcolară și mai puțin de g/l la școlari), mai des, cu o scădere simultană a numărului de eritrocite (mai puțin de x / l) și a hematocritului (sub %) În literatura anglo-americană, se propune să se ia în considerare anemia la copiii din primii doi ani de viață (la sfârșitul perioadei neonatale) o scădere a hemoglobinei mai mică de g/l și un hematocrit sub % Clasificare Există diferite abordări ale clasificării anemiei, dar cea mai răspândită este cea patogenetică, care prevede împărțirea anemiei în funcție de mecanismul de conducere al apariției și dezvoltării lor, care este prezentat mai jos I Anemie posthemoragică (datorită atât pierderilor de sânge externe cât și interne): Ascuțit cronică II Anemia datorată insuficienței eritropoiezei: Anemie aplastică ereditară: A Pancitopenie (in combinatie cu malformatii congenitale - tip Fanconi; fara anomalii congenitale - tip Estren-Dameshe-ka); B Cu o leziune parțială a germenului eritroid (anemie Blackfan-Diamond) Anemia aplastică dobândită: itL? Bolile copilăriei Volumul A Cu pancitopenie (forme acute, subacute, cronice); B Cu o leziune parțială a eritropoiezei, inclusiv eritroblastopenia tranzitorie a sugarilor Anemia dizeritropoetică (ereditară și dobândită) Anemia sideroblastică (ereditară, dobândită) Anemie deficitară (anemie datorată deficienței unor factori specifici): A Anemii megaloblastice a) deficit de acid folic (malnutriție sau malabsorbție); b) deficit de vitamina B (malabsorbție sau transport afectat); c) acidurie orotică B Anemia microcitară: a) deficit de fier; b) deficit de cupru; c) intoxicaţii cu plumb; d) sindromul talasemiei (purtător asimptomatic al genei talasemiei) Anemia fiziologică a sugarilor Anemia precoce a prematuritatii III Anemie hemolitică: Ereditar: A Membranopatie: a) deficiența sau încălcarea structurii proteinei membranei (microsferocitoză, ovalocitoză - eliptocitoză, piropoichilocitoză, stomatocitoză, xerocitoză); b) încălcarea lipidelor membranare (acantocitoză etc ) B Fermentopatii (activitate afectată a enzimelor șuntului pentozo-fosfat, ciclu glicolitic, schimb de nucleotide, glutation) B Defecte de structură a lanțurilor de globină (hemoglobinopatii S, C, D, E etc , hemoglobine instabile) și sinteza lanțurilor de globină (talasemie), forme mixte Achizitionat: A Imunopatologice (izoimună - boală hemolitică a nou-născutului, transfuzie de sânge incompatibil; autoimună; haptenă; medicament) Capitolul B Infecțioase (bacteriene, citomegalovirus și alte virusuri, parazitare) B Deficit de vitamine (anemia prematură prin deficit de vitamina E) D Toxic (intoxicatii cu metale grele si alte substante chimice, oxidanti) D boala Markyafava-Michele (hemoglobinurie paroxistică nocturnă) E DIC de diverse etiologii și deteriorarea mecanică a eritrocitelor IV Anemia de origine mixta: A In infectii acute, sepsis B Pentru arsuri B Cu tumori si leucemie G Cu endocrinopatii Desigur, această clasificare ia în considerare doar simptomul patogenetic principal și, în multe cazuri, aceeași anemie poate fi atribuită unor grupuri diferite De exemplu, eritropoieza este inadecvată în talasemie, anemia cu deficit de vitamina B macrocitară , iar în pancitopenia Fanconi, durata de viață a eritrocitelor este scurtată Anemia cronică posthemoragică prin patogeneză este deficitul de fier În bolile infecțioase și inflamatorii cronice, consumul de fier de către celulele reticuloendoteliale este crescut și se dezvoltă anemia feriprivă, în care tratamentul cu preparate de fier are un efect minim asupra hematopoiezei În bolile infecțioase acute, anemia poate fi rezultatul: suprimarea eritropoiezei, scurtarea duratei de viață a eritrocitelor, fragmentarea eritrocitelor (de exemplu, în DIC), distrugerea eritrocitelor mediată imun (haptenă) Considerăm însă necesară clasificarea patogenetică, dând temei pentru diagnostic și terapie diferențiată ' Clasificarea morfologică a anemiei În contoarele automate moderne de sânge Coulter, se obțin următorii indicatori: MCV (Volum corpuscular mediu) - volumul mediu al eritrocitelor în femtolitri - fl (fl = - l), valorile normale sunt - fl MCH (Hemoglobină corpusculară medie) - nivelul mediu al hemoglobinei dintr-un eritrocit în picograme, care se obține prin împărțirea nivelului de hemoglobină dintr-un litru de sânge la numărul de eritrocite dintr-un litru de sânge: valorile normale sunt - pg / eritrocit Bolile copilăriei Volumul Tabelul Valorile sângelui roșu la copiii sănătoși (Vayne A , )* Vârsta Hb, g/l Hematocrit, % Volumul mediu al eritrocitelor, fl, µm Nou-născuți ± ± ± lună ± ± ± luni ± ± ± AN ± ± ± - ani ± ± ± - ani ± ± ± - ani ± ± ± * Sunt afișate medii ± abateri standard MCHC (Mean corpuscular hemoglobin concentration) - concentrația medie a hemoglobinei în eritrocite; calcul - împărțirea nivelului de hemoglobină în g% la numărul de hematocrit: valori normale de - g% RDW (lățimea distribuției globulelor roșii) este un indicator al distribuției eritrocitelor în volum, un indicator al gradului de anizocitoză (PSA), valorile normale sunt , ± , % Calculat prin împărțirea abaterii standard a volumului mediu la volumul mediu al pacientului și înmulțirea cu Trebuie subliniat faptul că toate valorile normale sunt date pentru copiii cu vârsta mai mare de luni Indicatorii normali ai sângelui roșu la copii sunt prezentați în tabel În conformitate cu cele de mai sus, există: anemie microcitară (MCV mai puțin de fl), normocitară (MCV - fl) și macrocitară (MCV mai mult de fl) Anemiile normocito-normocrome sunt; acut post-hemoragic și hemolitic, precum și anemie cu mielodisplazie, tumori, hipoproliferative (cu patologie renală, endocrină, intoxicație, deficit de proteine) și hipoplazice în stadiile ulterioare Anemia microcito-normocromă se poate datora acelorași cauze, precum și microcitoză ereditară, eliptocitoză, piropoikilocitoză Anemiile microcito-hipocromice (MCV mai puțin de fl, MCHC mai puțin de g%) se remarcă în: stări de deficit de fier și de cupru, talasemie, intoxicații cronice cu plumb, afecțiuni sideroblastice, hipocromii familiale microcitare și hemosidori-hemosidorice Anemia macrocito-normocromă, toate variantele de vitamina B] - și anemie cu deficit de folat, precum și anemie cu malabsorbție, acută și cronică Capitolul Tabelul Clasificarea anemiei în funcție de volumul mediu de eritrocite (MCV) și de gradul de anizocitoză (PSA) (conform J A Stockman, ) Caracterul eritrocitelor Boala Omogen microcitar (MCV - scăzut, PSA - normal) Talasemia heterozigotă boli cronice Microcitară heterogenă (MCV - scăzut, PSA - crescut) Anemia feriprivă în plină desfășurare, HbS, [ -talasemie, hemoglobină H, eritrocite fragmentate (DIC) Omogen normocitar (MCV - normal, PSA - normal) Anemii (adică AS, AS), transfuzii, chimioterapie, leucemii mielocitare și limfocitare cronice, hemoragii, sferocitoză congenitală Normocitar eterogen (MCV - normal, PSA - crescut) Deficiențe mixte Anemia feriprivă în stadiu incipient, mielofibroză, anemii sideroblastice, hemoglobinopatii cu anemie (adică SS, SC) Macrocitar omogen (MCV - crescut, PSA - normal) Anemie aplastică Preleucemie Macrocitară heterogenă (MCV - crescut, PSA - crescut) Anemie cu deficit de vitamina B și fopiu, anemie hemolitică imunopatologică, aglutinine la rece, leucemie limfocitară cronică, policitemie, hipotiroidism boli hepatice, hipotiroidism, tratament cu medicamente antifolice anticonvulsivante, diseritropoietice congenitale și dobândite, anemie aplastică, atât congenitală, cât și dobândită în stadii incipiente, asociate cu reticulocitoză mare cu hemoliză masivă și pierderi de sânge Un indicator al omogenității populației de eritrocite, gradul de anizocitoză, este de asemenea util în diagnosticul diferențial al anemiei (Tabelul ) În funcție de severitatea anemiei, acestea sunt împărțite în: ușoare (Hb în intervalul - g / l, iar numărul de eritrocite este redus la , x / l), moderate (Hb - mai puțin de , dar mai mult de g / l, iar numărul de eritrocite , - , x / l) și sever (Hb - mai puțin de g / l, iar numărul de eritrocite este mai mic de , x / l) În funcție de capacitatea de regenerare a măduvei osoase: regenerativă (numărul de reticulocite este de - %o, indicele reticulocitelor este mai mare de , dar mai mic de ), hiporegenerative (indicele reticulocitelor este de sau mai puțin) și hiperregenerative ( numărul de reticulocite este mai mare de %o, indicele de reticulocite este mai mare de ) Anemia hiperregenerativă este un semn tipic al distrugerii excesive a globulelor roșii Indicele reticulocitelor se calculează prin înmulțirea valorii hematocritului cu numărul de reticulocite (în%) și împărțirea la hematocritul normal De exemplu, la un copil de ani cu un hematocrit de %, numărul de reticulocite este de % - indicele reticulocitelor este x : , adică , ceea ce indică o activitate eritropoetică insuficientă a măduvei osoase în anemie Bolile copilăriei Volumul Anemia acută posthemoragică (OPA) PAD este o boală care se dezvoltă ca urmare a pierderii rapide a unei cantități semnificative de sânge (de obicei mai mult de % din volumul sanguin circulant, care la copiii sănătoși mai mari de luni este de aproximativ - ml/kg greutate corporală) ) Pentru OPA la nou-născuți, a se vedea manualul nostru „Neonatologie” (Sankt Petersburg, Literatură specială, ) Etiologie Leziuni care duc la hemoragii externe sau interne Sângerări la nivelul tractului gastro-intestinal, localizate: în părțile inferioare ale esofagului (datorită expansiunii lor varicoase în hipertensiune portală, hernie hiatală, esofag scurt, acalazia acestuia), stomac și duoden (ulcer peptic, ulcere de stres acut ale stomacului) cu arsuri, intoxicații, insuficiență renală, boli hepatice; luarea de acid acetilsalicilic și alte medicamente), intestine (polipi, enterocolită necrotică ulceroasă, invaginație, fisură anală, vasculită hemoragică, hipertensiune portală etc ) Sângerări după operații chirurgicale minore (extracție dentară, amigdalectomie, adenotomie etc ) care se dezvoltă la copiii cu patologie concomitentă ereditară sau dobândită a sistemului hemostază Sângerări uterine la fetele atât cu patologie disovariană, cât și trombocitopenie sau trombocitopatii Ruptura anevrismelor vasculare cu sângerare în creier sau organe interne, sângerare din hemangioame Sindrom trombo-hemoragic Diateza hemoragică și bolile hemoragice Tumori maligne si leucemii, anemii hipo- si aplastice Insuficiență hepatică acută Sângerări în momentul operațiilor chirurgicale pentru leziuni vasculare Patogeneza Principalul lucru în perioada acută este volumul pierderii de sânge și discrepanța rezultată între volumul de sânge circulant (BCV) și volumul patului vascular, care poate duce la șoc posthemoragic care apare în etape: centralizarea circulației sanguine, stadiu de tranziție, stadiu de descentralizare a fluxului sanguin și terminal Este important de reținut că în prima zi după pierderea acută de sânge, un test clinic de sânge poate fi fără abateri de la normă și numai până la sfârșitul primei zile cu un maxim Capitolul Tabelul Tabloul clinic al etapelor tulburărilor hemodinamice în șoc posthemoragic la copiii mai mari de un an Clinica de etapă Centralizarea circulatiei sangvine Agitatie psihomotorie sau depresie Tensiunea arterială sistolică este în limite normale sau crescută cu % Scăderea presiunii pulsului Paloarea pielii, frisoane, „marmorare”, nuanță cianotică a membranelor mucoase și a patului unghial Mâinile și picioarele reci tahicardie tahipnee Pulsul este frecvent, umplere slabă Tranzitoriu Copilul este inhibat Tensiunea arterială sistolică este moderat redusă (nu mai puțin de % din norma de vârstă) Scăderea presiunii pulsului Oliguria Tahicardia depășește % din norma de vârstă tahipnee Paloare a pielii, transpirație rece este pronunțată Acrocianoză distinctă Descentralizarea circulației sanguine Copilul este brusc retardat, stupoare Tensiunea arterială sistolică este redusă brusc - mai puțin de % din norma de vârstă Tensiunea arterială diastolică nu este determinată (fenomenul de tonus infinit) Anuria Pulsul este firav Tahipnee acută, respirație superficială Pielea este palidă cianotică sau extrem de palidă Țesut sângerând Presiunea venoasă centrală este sub sau peste normal, în funcție de gradul insuficienței cardiace Clinica terminală a stării agonale după - zile, se dezvoltă o scădere a hematocritului și a nivelului eritrocitelor, se dezvoltă hemoglobina A doua etapă de șoc se dezvoltă la adulți cu pierderi de sânge de - % din CCA Nou-născuții sunt mai sensibili la pierderea de sânge, în timp ce copiii mai mari de un an din cauza simpaticotoniei sunt chiar ceva mai rezistenți decât adulții, iar hipotensiunea arterială apare de obicei la ei cu o pierdere de - % a CBC Pe termen lung, după pierderea de sânge care depășește % din CCA, se dezvoltă anemie feriprivă Clinica Este determinată în mare măsură de fondul premorbid, de cauza și rata pierderii de sânge și de localizarea hemoragiei interne Cu sângerări abundente se poate dezvolta colapsul, în geneza căruia poate juca un rol și stresul psiho-emoțional asociat tipului de sânge pierdut În același timp, cu o pierdere de sânge foarte rapidă de % din BCC, poate apărea insuficiență coronariană și miocardică acută Tabelul mediu al șocului posthemoragic este prezentat în tabel Diagnostic Diagnosticul se bazează pe o comparație a datelor clinice și de laborator Este important să ne amintim că nivelurile de Hb și eritrocite pot fi înșelător de ridicate imediat după pierderea acută de sânge și numai după hemodiluție scăderea lor poate reflecta cantitatea de pierdere de sânge În următoarele ore după pierderea de sânge, se dezvoltă trombocitoză și neutrofilie, până la sfârșitul zilei - hipoproteinemie, iar în zilele următoare - reticulocitoză În APA, eritrocitele sunt normocrome și normocitare Bolile copilăriei Volumul Tratament Tratamentul trebuie să înceapă cu oprirea sângerării Toți pacienții care, conform datelor anamnestice sau clinice, sugerează o pierdere de sânge de peste % din BCC, precum și pacienții cu sângerare gastrointestinală, hemoragii interne, ar trebui să fie îndrumați la un spital - o unitate de terapie intensivă Cu tensiune arterială sistolică mai mică de mm Hg Artă este necesar să se transfuzeze înlocuitori de sânge coloidal ( % hidroxietil amidon - HAES-steril, polivinol, poliglucină, soluție de gelatină, % albumină etc ) la o rată de - ml / kg Este imposibil să se întârzie cu perfuzia intravenoasă, deoarece hipovolemia este principala cauză a hipoxiei tisulare, a insuficienței cardiace După eliminarea hipovolemiei, dacă tensiunea arterială nu se normalizează, se începe o perfuzie de medicamente inotrope (dopamină, dobutrex) și apoi se decide problema necesității de îngrijire chirurgicală, transfuzie de globule roșii, tip de alimentație etc important pentru toți pacienții să se încălzească, să prescrie suport cu oxigen, cardiotrofie În cazul APA, problema transfuziei de masă eritrocitară se pune în funcție de tabloul clinic, dar mai des cu Hb mai mică de - g/l, deoarece după transfuzia de sânge și preparatele acestuia, chiar și cu selecția corectă a sângelui donatorului , sunt posibile diverse complicații Conform literaturii de specialitate, riscul aproximativ al complicațiilor transfuziei de sânge este următorul: hepatită virală - : , hemoliză acută - : , hipotensiune anafilactoidă - : , febră (nehemolitică) - : , alergie - : , hemoliză întârziată - : , aloimunizare la eritrocite - : , aloimunizare la leucocite, trombocite - : transfuzii de sânge [Walker R N , ] Este general acceptat că riscul tuturor acestor complicații este semnificativ mai mic după transfuzia de globule roșii Este recomandabil să folosiți masa eritrocitară pentru cel mult zile de conservare În anemia severă cu Hb mai mică de g/l, viteza de transfuzie a masei eritrocitare este de ml/kg pe minut Se crede că transfuzia de masă eritrocitară ml/kg din greutatea corporală a pacientului crește hematocritul cu % În pierderea acută de sânge, este de dorit să se obțină un hematocrit de % În caz de OPA severă cu simptome de insuficiență cardiacă secundară se recurge la transfuzii fracționate de masă eritrocitară de - ml/kg, se decide chestiunea oportunității prescrierii furosemidului, glicozidelor cardiace ușoare și cardiotrofice După oprirea pierderii acute de sânge, preparatele cu fier sunt prescrise timp de luni Anemia cronică posthemoragică (CPA) Etiologie CPA este mai puțin frecventă la copii decât la adulți Cauzele sale pot fi: boli ale tractului gastrointestinal (ulcere, polipi, boala Crohn, hernie diafragmatică, nematozi care suge sânge - viermi anchilostoma, viermi bici), Capitolul plămâni (hemosideroză idiopatică), rinichi (urolitiază, formă hematurică de nefrită cronică), boli hemoragice și diateză care duc la sângerări recurente ale mucoaselor În primele zile și luni de viață, CPA poate fi rezultatul transfuziilor feto-materne și feto-fetale agenți patogeni Cu CPA, celulele cu dezvoltare lent încep să prevaleze în măduva osoasă, numărul de diviziuni în eritron scade, din cauza deficienței de fier, se dezvoltă eritropoieza ineficientă și durata de viață a eritrocitelor este scurtată În sângele periferic se notează poikilocite și microcite hipocrome Din cauza deficitului de fier se dezvoltă diverse hipovitaminoze (în principal grupele B, C, A), imunodeficiență Clinica Simptomatologia CPA constă din semnele bolii de bază care au condus la aceasta și din tabloul clinic al anemiei cu deficit de fier, descris în capitolul , și din procesele infecțioase frecvente Tratament În primul rând, este necesar să se trateze boala care este complicată de CPA Tratamentul anemiei în sine se reduce la numirea de suplimente de fier, vitamine, dietă conform principiilor descrise în subsecțiunea „Tratament” a secțiunii „Anemia cu deficit de fier” (Capitolul ) Indicațiile pentru transfuzia de masă eritrocitară sunt determinate în funcție de vârsta, cauza și tabloul clinic al anemiei, prezența bolilor concomitente La copiii din primul an de viață, ei se gândesc de obicei la necesitatea transfuziei de masă eritrocitară atunci când Hb este mai mică de g / l, iar la preșcolari și școlari - mai puțin de - g / l Prognoza Prognosticul depinde de boala care a dus la dezvoltarea anemiei posthemoragice și de posibilitatea tratamentului acesteia anemie aplastică ereditară Anemia Fanconi (FA) este o boală ereditară cu o leziune generală a hematopoiezei, malformații congenitale și capacități reparatorii afectate ale organismului în deteriorarea ADN-ului, care se manifestă prin instabilitate cromozomială, detectarea numeroaselor anomalii cromozomiale Pancitopenia constituțională este posibilă și la copiii fără defecte congenitale (tip Estren-Dameshek), atunci când este combinată cu diskratoză Bolile copilăriei Volumul Etiologie FA este o boală autosomal recesivă cu penetranță variabilă și heterogenitate genetică % dintre copiii cu FA s-au născut din căsătorii înrudite, a căror frecvență în populație este de aproximativ , % Transportul heterozigot are loc cu o frecvență de : Cariotiparea limfocitelor și fibroblastelor la pacienții cu FA relevă într-un procent mare de cazuri ( - ) anomalii cromozomiale sub formă de ruperi cromatide, rearanjamente, translocații, goluri etc credea că genele defecte, responsabile de scăderea proprietăților reparatorii ale organismului, sunt localizate pe cromozomii și O frecvență crescută a instabilității cromozomiale a fost găsită și la purtătorii clinic sănătoși ai genei AF recesive și în alte tipuri de pancitopenie constituțională care apare fără anomalii congenitale Patogeneza În măduva osoasă se detectează celularitate redusă (hipocelularitate), inhibarea tuturor germenilor hematopoietici (eritroizi, mieloizi, megacariocitari) și proliferarea țesutului adipos Astfel, defectul de hematopoieză în FA este localizat la nivelul celulei stem, deși nivelurile factorilor hematopoietici umorali la copiii cu FA sunt reduse sau absente Celulele hematopoietice au un timp de maturare crescut, apoptoză crescută Nivelul hemoglobinei fetale este crescut la - % chiar înainte de dezvoltarea citopeniei Durata de viață a eritrocitelor la copiii cu FA este redusă semnificativ (de , - ori) Clinica Majoritatea copiilor au greutate mică la naștere și întârzierea creșterii apare mai târziu Caracterizat prin pete de hiperpigmentare de localizare variată (dar de obicei centrale), anomalii ale scheletului (microcefalie, absența sau hipoplazia degetelor mari, polidactilie, sindactilie, apariția întârziată a punctelor de osificare, absența radiusului, luxația congenitală a șoldului, anomalii ale coastelor) , vertebre etc ), defecte ale rinichilor, creierului, ochilor, inimii Tulburările hematologice apar adesea după an, iar prima modificare poate fi trombocitopenia, ducând la creșterea sângerării mucoaselor, peteșii, echimoze pe piele Vârsta medie de depistare a triadei pancitopenice complete (anemie, neutropenie, trombocitopenie) este de ani Caracterizat prin rezistență redusă la infecții Diagnostic Pune pe baza unei combinații de date clinice și de laborator Tratament Se efectuează în secții de specialitate hematologice: o combinație de glucocorticoizi ( - mg/kg pe zi) și androgeni (propionat de testosteron - mg/kg pe zi sau danazol) Transplante foarte eficiente Capitolul măduva osoasă, dar există mari dificultăți în selectarea unui donator După transplant, terapia imunosupresoare (ciclosporină, imunoglobulină antilimfocitară) este prescrisă în combinație cu factori umorali hematopoietici, terapia anticitomegalovirus Au existat încercări de succes de a trata copiii cu FA cu transfuzii de celule stem derivate din sângele din cordonul ombilical Terapia de întreținere se reduce la transfuzii periodice de sânge pentru a menține nivelul de Hb în intervalul de - g/l Fără un transplant de măduvă osoasă cu succes, prognosticul rămâne serios În același timp, pacienții suferă din ce în ce mai des mor nu din anemie, ci din cauza infecțiilor oportuniste din cauza neutropeniei și a unui defect de imunitate sau a sângerării crescute din cauza trombocitopeniei Copiii cu FA au un risc crescut de a dezvolta leucemie non-limfoidă ( - %) Anemia Blackfan-Diamond (ADD) este anemia hipoplazică congenitală Se caracterizează printr-un debut precoce și o leziune izolată a germenului eritroid al măduvei osoase ABD este o boală ereditară cu un tip de moștenire probabil autosomal recesiv, atât băieții cât și fetele fiind întâlniți cu aceeași frecvență în rândul pacienților Printre mecanismele de dezvoltare a bolii sunt indicate o anomalie a celulelor progenitoare eritroide, un defect al micromediului lor în măduva osoasă, suprimarea eritropoiezei mediată de celule și prezența inhibitorilor umorali ai eritropoiezei Semnele permanente ale bolii includ scăderea numărului de unități care formează colonii eritroide și unități formatoare de eritroide în măduva osoasă, o creștere a activității adenozin deaminazei eritrocitare și o creștere a nivelului de eritropoietine în sânge, defect celulele accesorii măduvei osoase și moartea crescută a celulelor eritroide din măduva osoasă prin apoptoză % dintre pacienții cu ABD nu răspund la terapia cu glucocorticoizi, au un număr crescut de supresori T și supresie mediată de limfocite a eritropoiezei în măduva osoasă Clinica Doar % dintre copiii cu ABD au anemie la naștere În rest, apare în primele două-trei luni de viață și se manifestă prin paloare progresivă a pielii și a mucoaselor, suție slabă, letargie Aproximativ % dintre paciente au greutate mică la naștere pentru vârsta gestațională % dintre copiii cu ABD au malformații minore: degete mari trifalangiene, mai rar despicătură de buză și/sau palat, nas întors, puntea nasului lată, buză superioară groasă, riduri gâtului și retinopatie Părul la copii este adesea bicolor, amintește de câlți Uneori copiii au hipogammaglobulinemie, hipocalcemie, defect septal ventricular Uneori sunt similare fenotipic cu copiii cu sindrom Shereshevsky-Turner, au o ușoară hepatosplenomegalie Bolile copilăriei Volumul Diagnostic Anemia este normocromă, uneori macrocitară În stadiile inițiale ale bolii, poate exista reticulocitoză, apoi reticulocitopenie Nivelul hemoglobinei fetale este ușor crescut În măduva osoasă, raportul dintre celulele mieloide și cele eritrocitare, în mod normal egal cu - : , ajunge la - : Există o tendință de limfocitoză atât în sângele periferic, cât și în măduva osoasă Un număr de pacienți (până la %) pot prezenta neutropenie ușoară și trombocitopenie care nu necesită tratament Diagnosticul diferențial se realizează cu alte tipuri de anemie, precum și cu eritroblastopenia tranzitorie a sugarilor (TEM) TEM apare de obicei la copii după vârsta de an Tabloul clinic și puncția măduvei osoase nu diferă de cele care apar cu ABD Cu toate acestea, nu sunt găsite anomalii congenitale TEM este precedată de infecții virale, iar nivelul hemoglobinei fetale din sânge este întotdeauna normal Semnele tipice pentru ABD (activitate crescută a adenozin deaminazei în eritrocite, niveluri crescute de eritropoietine, detectarea antigenului i pe eritrocite) sunt absente la copiii cu TEM Tratamentul cu glucocorticoizi pentru TEM nu este necesar, iar după - transfuzii de eritromasă, copiii se recuperează spontan Tratament Cu cât este începută terapia copiilor cu ABD cu glucocorticoizi mai devreme, cu atât efectul acesteia este mai mare Doza zilnică inițială de prednisolon mg/kg se administrează până la apariția reticulocitelor și a remisiunii hematologice, după care doza se reduce la întreținere ( , mg pe zi, zilnic sau de două ori pe săptămână) Dacă nu există răspuns la glucocorticoizi, luați în considerare terapia imunosupresoare (ciclosporină sau ciclofosfamidă în combinație cu globulină antilimfocitară), transplantul de măduvă osoasă sau transfuzia de celule stem derivate din sângele din cordonul ombilical Terapia de întreținere cu transfuzii de globule roșii presupune menținerea nivelului de Hb peste g/L Splenectomia este ineficientă Unii copii cu aplazie izolată a germenului eritroid au un timom - în aceste cazuri, recurg la îndepărtarea chirurgicală a timomului Prognoza Literatura de specialitate oferă date de urmărire pentru de copii cu ABD - , % au avut remisie spontană, , % dintre pacienți au avut dependență de corticosteroizi și , % - remisiune dependentă de transfuzie, , % dintre copii au murit Anemii hipo- și aplastice dobândite (PAA) PAA - anemie cauzată de inhibarea funcției hematopoietice a măduvei osoase PAA poate fi în structura pancitopeniei (mai des) sau izolat cu inhibarea doar a germenului eritroid al măduvei osoase Capitolul Frecvență Conform literaturii de specialitate, în țările europene, SUA și Canada, AAP este diagnosticată de aproximativ ori mai puțin frecvent decât leucemia, adică cu o frecvență de , - , pacienți la milion de populație pe an Etiologie Cauzele dezvoltării PAA sunt detectate la aproximativ jumătate dintre pacienți Pot fi: radiații, intoxicații cu benzină și insecticide, substanțe medicinale (levomicetin-cloramfenicol, citostatice, butadion, sulfonamide, anticonvulsivante, preparate cu aur etc ), infecții virale (hepatita A, virusul Epstein-Barr, parvovirusul B) , HIV), timom, imunodeficiențe ereditare și anomalii cromozomiale, hemoglobinurie paroxistică nocturnă, preleucemie Dacă citostaticele în doze mari, radiațiile, otrăvirea cu benzină provoacă în mod natural suprimarea măduvei osoase, atunci cloramfenicolul poate provoca PAA în aproximativ : care au primit acest medicament, adică trebuie să existe un fel de predispoziție ereditară, a cărei esență nu este încă clar În general, PAA în familiile pacienților apare de ori mai des decât în populație Patogeneza Mecanismele dezvoltării PAA pot varia de la diferiți pacienți și se referă la: o scădere a numărului și anomalia celulelor stem hematopoietice (o scădere a capacității de auto-susținere și un defect de diferențiere), un defect în structurile micromediului (absența a factorilor hematopoietici celulari și umorali, prezența inhibitorilor umorali și celulari ai hematopoiezei, anomalii ale celulelor stromale) Se discută rolul apoptozei crescute, mecanismelor imunopatologice, inclusiv a celor autoimune celulare și umorale, în geneza PAA La unii pacienți cu PAA, a fost evidențiată o scădere a radioactivității naturale încorporate în schelet AAP cu o leziune izolată numai a germenului eritroid este de obicei autoimună Clinica Prima manifestare a PAA este de obicei creșterea sângerării (erupții petehiale pe piele, echimoze, sângerări nazale) pe fondul paloare, slăbiciune generală și oboseală rapidă Caracteristice sunt și tahicardia, tahipneea, adesea febra și procesele infecțioase de diferite localizări (otita medie, pneumonie, infecții ale tractului urinar etc ) Mărirea ganglionilor periferici și a altor ganglioni limfatici, ficatul, splina este de obicei absentă, dar este posibilă la copiii care au avut hepatită, mononucleoză Dacă PAA este asociat cu administrarea de levomicetină, atunci se dezvoltă de obicei după - săptămâni În analiza sângelui periferic la pacienții cu PAA se constată anemie, leucopenie, trombocitopenie, crescută la - mm/h VSH PAA este deosebit de dificil dacă, în timpul primei analize, numărul de neutrofile este mai mic de per μl, iar trombocitele sunt mai mici de per μl Este severitatea hemoragiei Bolile copilăriei Volumul tulburările datorate trombocitopeniei și infecției datorate neutropeniei determină prognosticul în AAP Diagnostic Principalul suport pentru diagnostic îl reprezintă rezultatele studiului morfologiei măduvei osoase Cu PAA în mielogramă, numărul de mielocariocite este redus drastic, numărul de limfocite este crescut, toți cei trei muguri ale măduvei osoase sunt deprimați (megacariocitele pot fi chiar absente) Examenul histologic al măduvei osoase (trepanobiopsie) relevă devastare, înlocuirea măduvei osoase cu țesut adipos Eritrocitele sunt de obicei normocitare normocrome, deși macrocitele pot fi până la % Durata de viață a eritrocitelor în stadiile incipiente ale bolii este normală, dar apoi scade brusc Nivelul de fier din serul sanguin este crescut, dar utilizarea lui de către măduva osoasă este redusă Nivelul hemoglobinei fetale din sânge este de obicei fie ușor crescut, fie normal Se crede că creșterea nivelului hemoglobinei fetale în timpul tratamentului poate fi uneori un semn de prognostic bun Dacă anemia cu reticulocitopenie se dezvoltă în timpul tratamentului cu levomicetină, atunci aceasta este de obicei asociată cu o supradoză de medicament și o concentrație de levomicetină în sânge de peste mg / l În aceste cazuri, pacientul are acidoză, adesea un sindrom „gri”, hiperplazie eritroidă și pronormoblaste vacuolate sunt detectate în măduva osoasă Tratament În primul rând, este necesar să opriți imediat contactul pacientului cu orice medicament potențial toxic sau alt agent dăunător Tratamentul se efectuează în mod optim într-o secție specializată de hematologie pe paturi înconjurate de un flux de aer laminar În perioada acută este necesară terapia de întreținere sub formă de transfuzii de sânge, transfuzii de masă de trombocite Neutropenia, mai ales febrilă, este deosebit de periculoasă Se crede că, dacă numărul de neutrofile este mai mic de per μl pentru mai mult de zile, atunci procentul de stratificare a infecțiilor se apropie de Factorii de risc ridicat pentru neutropenie sunt cateterele venoase, bolile de fond ale tractului gastrointestinal, pielonefrita În aceste cazuri, ca terapie inițială se utilizează ceftriaxona (Rocefin) sau ceftazidima (Fortum) Meropenemul și fluorochinolonele sunt antibioticele de elecție Dacă există amenințarea unei infecții spitalicești cu microbi gram-negativi, li se adaugă amikacină sau nitromicină Pentru infecțiile cocice rezistente la terapie, se recomandă vancomicina Desigur, este foarte important să se facă trei hemoculturi imediat la apogeul febrei și să se corecteze terapia în funcție de agentul patogen izolat și de sensibilitatea acestuia la antibiotice În acest moment, ei recurg adesea la administrarea intravenoasă de pentaglobină Capitolul Boli ale sistemului sanguin Transplantul de măduvă osoasă este principala metodă de tratament cu PAA, al cărei efect pozitiv ajunge la % cu un donator identic Cu toate acestea, - % dintre pacienți nu au un frate identic sau un donator înrudit identic cu HLA pentru astfel de transplanturi Având în vedere acest lucru, transplantul de măduvă osoasă cu incompatibilitate HLA cu un singur loc se face și, în același timp, este pregătit pentru acesta cu o combinație de imunoglobulină antilimfocitară și citostatice (de exemplu: busulfan - mg / kg + ciclofosfamidă - mg / m + imunoglobulină antitimică mg/kg) sau corp de iradiere totală - - Gy + ciclofosfamidă - mg/m + busulfan - mg/kg etc Principala complicație a transplantului de măduvă osoasă poate fi boala grefă contra gazdă, în timp ce radiațiile masive și terapia citostatică pot provoca cardiomiopatie, hepatită, pneumonie și infecții severe Ca profilaxie a bolii grefă contra gazdă, se utilizează un curs scurt de metotrexat sau o combinație de metotrexat cu globulină antitimică sau ciclosporină A și metilprednisolon Din păcate, în centrele interne în care se efectuează transplant alogen de măduvă osoasă pentru copii, mortalitatea precoce (decesul unui pacient în decurs de o lună de la transplant) este încă de % [Afanasiev BV et al , ] Prin urmare, în anii , a crescut interesul pentru transplantul de celule stem hematopoietice izolate din sângele periferic după introducerea factorilor de stimulare a coloniilor (granulomanocitare - GM-CSF sau granulocitară - G-CSF) Există scheme de terapie imunosupresoare complexă În anemia aplastică severă, în special, se utilizează cu succes următoarea combinație (citat de M P Pavlova și A V Alekseychik, ): factor de stimulare a coloniilor de neutrofile (subcutanat μg / kg dată pe zi - de zile) + ciclosporină A ( mg/kg de două ori pe zi) + imunoglobulină antilimfocitară ( , ml/kg pe zi intravenos în ml soluție izotonică de clorură de sodiu timp de ore timp de zile) + metilprednisolon (intravenos în - - -a zi - mg/kg pe zi) ; zilele - - mg/kg pe zi, titrat timp de de ore; zilele - - mg/kg pe zi, de trei ori pe zi în perfuzie scurtă; zilele - - la o doză de , mg / kg pe zi sub formă de perfuzie scurtă; zilele - - la o doză de mg / kg pe zi, o perfuzie scurtă dimineața) Potrivit Institutului de Cercetare de Hematologie Pediatrică [Bogacheva N Yu , ], din de copii cu AAP tratați cu ciclosporină A + globulină antilimfocitară + factori granulocitari de creștere, % au primit un răspuns hematologic și clinic pozitiv (în % - recuperarea completă a funcției hematopoietice a măduvei osoase) Prognoza Dacă pacienții supraviețuiesc unei perioade acute, jumătate dintre ei se recuperează, restul dezvoltă un curs subacut de PAA Pacienții cu AAP care au supraviețuit perioadei acute au un risc crescut de a dezvolta leucemie, tumori și hemoglobinurie paroxistică nocturnă Bolile copilăriei Volumul Volumul eritrocitelor (MCV) variază de la la fl MCH este crescută, însumând sau mai multe picograme per eritrocit (anemie hipercromă), în timp ce MCHC este normală Într-un frotiu de sânge periferic, anizocitoza și poikilocitoza eritrocitelor, se remarcă și hipersegmentarea neutrofilelor (în mod normal, mai puțin de % dintre neutrofile au segmente; cu MA, multe neutrofile au chiar sau mai multe segmente) Măduva osoasă se caracterizează prin: hiperplazie eritroidă cu dimensiuni crescute ale tuturor celulelor hematopoietice, hemoglobinizare anormal de timpurie a precursorilor eritroizi, disociere nuclear-citoplasmatică, cromatina nucleară în ele are o distribuție deschisă și o structură delicată; metamielocite gigantice Acest tip de celule eritroide este caracteristic hematopoiezei la nivelul embrionului; megaloblast cu un diametru de până la de microni, un nucleu mare situat excentric, cu o structură de plasă sau aglomerată (uneori cu un nucleol) și citoplasmă bazofilă, policromatofilă sau oxifilă În megaloblaste, cantitatea de ARN este anormal de mare în comparație cu cantitatea de ADN Cu MA, există o distrugere intramedulară crescută a celulelor eritroide, moartea accelerată a eritrocitelor periferice (de regulă, pacienții au hiperbilirubinemie moderată) și, prin urmare, eritropoieza ineficientă Includerea fierului în eritrocitele circulante este redusă Consecința eritro- și mielopoiezei ineficiente sunt niveluri crescute de activitate în sânge a lactat dehidrogenazei (fracțiile și ) și muramidazei Defectul de maturare afectează nu numai eritroide, ci și mieloide, precum și toate celulele cu proliferare rapidă, în special celulele epiteliale - celule anormal de mari sunt prezente în epiteliul bucal, cervical, vaginal, nazal și gastric Limba bolnavilor este netedă, roșie, cu papilele turtite Leucopenia și trombocitopenia sunt caracteristice Principalele cauze ale MA sunt deficiențele primare sau secundare ale vitaminelor Bc (folați) și B (cianocobalamină) Anemia cu deficit de folat (FDA) FDA este o anemie relativ frecventă la copiii mici, în special la cei prematuri Nevoia de acid folic la bebelușii alăptați la sân, precum și cu introducerea alimentelor complementare raționale, este satisfăcută în mod fiabil Mai ales mult acid folic în legume verzi, pâine, gălbenuș de pui, brânză, ciocolată Folații sunt adăugați în formulele preparate comercial pentru hrănirea artificială a copiilor FDA se dezvoltă la copiii care primesc exclusiv lapte de capră Cauzele FDA pot fi: tulburări congenitale de adsorbție și metabolizare a folaților (foarte rar), precum și malabsorbție dobândită (boala celiacă, Capitolul kwashiorkor, enteropatie exudativă etc ), inclusiv pe fondul terapiei medicamentoase cu anticonvulsivante; nevoie crescută de folați la copiii foarte prematuri, cu anemie hemolitică, boli exfoliative, pe fondul tratamentului cu anumite medicamente (metotrexat și alți antimetaboliți; sulfonamide și trimetoprim, adică biseptol etc ; nitrofurani; cloridină; medicamente antituberculoase) ), cu infecții pe termen lung și, de asemenea, ca o consecință a dietelor vegetariene speciale Se crede că deja la - săptămâni de la debutul deficitului de folat, nivelul acestuia în serul sanguin scade, după luni apare hipersegmentarea neutrofilelor din sângele periferic (în măduva osoasă apare după săptămâni), după - , luni modificări megaloblastice în măduva osoasă și sângele periferic și excreția urinară crescută a acidului formiminoglutamic (acest semn face posibilă distingerea între deficiența de folat și vitamina B în MA) Clinica Nou-născuții extrem de prematuri cu creștere rapidă în greutate fără suplimente de acid folic la vârsta de - luni dezvoltă anemie megaloblastică, letargie, anorexie, glosită, diaree cronică, sângerare crescută și infecții bacteriene Nu există tulburări neurologice (spre deosebire de B -DA) Clinica formelor ereditare ale FDA este prezentată în tabel Tratament Acidul folic este prescris pe cale orală în doză de - mg pe zi Efectul apare după zile Durata tratamentului este de cel puțin săptămâni Dacă nu există niciun efect la un pacient cu MA, ar trebui să se gândească la deficitul de vitamina B) Cu defecte de absorbție, este indicat să se prescrie acid folic parenteral Prevenirea Sugarii profund prematuri de la vârsta de luni, copiii care primesc constant terapie anticonvulsivante sau antituberculoasă sulfanilamidă, care suferă de kwashiorkor, boală celiacă și alte variante de malabsorbție, trebuie să primească zilnic acid folic în doză de , - , mg Anemia cu deficit de vitamina B (B -DA) B -DA poate fi rezultatul unui deficit de vitamine în alimentație (vegetarianism strict), tulburări ereditare (deficiențe congenitale de sorbție - factor intern al Castle, transport și metabolism al vitaminei B ), defecte dobândite în absorbția vitaminelor în ileonul terminal la celiac boala, kwashiorkor, marasmus, ileita regionala, diverticuloza multipla a intestinului subtire, difilobotriaza, acuta Bolile copilăriei Volumul cțiuni ale stomacului și ileonului Alocați o formă de anemie pernicioasă juvenilă cu insuficiență poliendocrină La copiii de vârstă fragedă și preșcolară, spre deosebire de adulți, nu există anemie pernicioasă din cauza leziunilor imunopatologice cu deficiență a factorului intrinsec al lui Castle Clinica C) -DA poate apărea la copii încă din a doua jumătate a vieții cu o absență congenitală a factorului intrinsec Castle sau deficit de transcobalamină Școlarii și adulții se caracterizează, pe lângă semnele de anemie megaloblastică (paloare, icter al sclerei și pielii, piele uscată, unghii și păr fragile, slăbiciune, stare de rău, apetit scăzut cu o aversiune specială față de carne etc ), glosita cu atrofia papilelor (limba lăcuită), dureri ale limbii și aftelor, modificări ale sistemului nervos din cauza modificărilor degenerative dorsolaterale ale măduvei spinării (ataxie, parestezie, hiporeflexie, clonuri, apariția reflexelor patologice, de exemplu, Babinski, senzație de picioare de bumbac, halucinații, delir), semne moderate de insuficiență cardiacă (insuficiență miocardică energetico-dinamică), diaree, mărire moderată a splinei și ficatului În sângele periferic, modificări megaloblastice macrocitare (eritrocite cu corpi Jolly, inele Cabot, megalocite, megaloblaste), neutropenie (dimensiunile neutrofilelor cresc), trombocitopenie Cu sindromul Imerslund-Gresbeck se detectează și proteinurie În urină cu B -DA - excreție crescută de acid metilmalonic (semn de diagnostic diferențial cu FDA) Nivelul de vitamina B din sânge este redus Clinica formelor ereditare, vezi și capitolul Tratament Administrarea parenterală a vitaminei B în doză de - mcg zilnic Cu manifestări neurologice, doza este crescută la mg Trebuie amintit că la copii în primele luni de viață, vitamina B în doze mai mari de mcg/kg nu este absorbită și inhibă funcția glandei tiroide În formele ereditare de B -D A, după ameliorarea evenimentelor acute, se recomandă administrarea a mg de cianocobalamină o dată la luni Pe fondul introducerii vitaminei B , după - de ore, începe o schimbare a hematopoiezei megaloblastice la normoblastică, o scădere a nivelului seric al bilirubinei și a activității LDH; reticulocitoza maximă se notează la începutul săptămânii a -a de tratament Aciduria orotică este o boală autozomal recesivă rară, caracterizată printr-o combinație de anemie megaloblastică, splina mărită, trombocitopenie, dezvoltare fizică și psihomotorie întârziată și cristale de acid orotic în urină MA este rezistent la tratamentul cu acid folic si cianocobalamina Tratamentul se reduce la numirea unor doze mari de uridină ( mg / kg pe zi pe cale orală) Capitolul Anemia fiziologică la sugari Aproximativ la % dintre copiii sănătoși la termen, la vârsta de aproximativ luni de viață, nivelul hemoglobinei scade la - g/l În același timp, copiii nu găsesc abateri în dezvoltarea fizică și psihomotorie, erori în alimentație, date privind stările de deficit de fier sau vitamine, anomalii în sinteza hemoglobinei, focare latente sau evidente de infecție Un semn tipic pentru astfel de copii este creșterea în greutate foarte activă La bebelușii prematuri, o astfel de anemie se poate dezvolta la vârsta de - săptămâni, iar nivelul hemoglobinei ajunge la - g/l - anemie precoce a prematurității Geneza acestei anemii fiziologice a sugarilor nu este clară Se crede că baza este, pe de o parte, insuficiența relativă a stimulilor eritropoietici (adică sinteza eritropoietinelor), pe de altă parte, diluarea sângelui, o durată de viață scurtă a eritrocitelor (conform J A Stockman, această situație poate fi numită figurativ sângerare în sistemul circulator) S-a constatat că concentrația de , -difosfoglicerat în eritrocite la copii este crescută (și, prin urmare, este facilitată eliberarea de oxigen în țesuturi), iar răspunsul la eritropoietina exogenă este păstrat Diagnostic Diagnosticul de anemie fiziologică la sugari și anemie precoce a prematurității se bazează pe excluderea carențelor de fier, vitaminele Bc, B , B) , E, focare de infecție, hemolitice și alte anemii cu patogeneză clară Tratament Tratamentul nu este de obicei necesar, deși se recomandă adăugarea de preparate multivitamino-minerale în doze profilactice Tratamentul cu preparate de fier, doze terapeutice de vitamine este ineficient Acum s-a demonstrat că administrarea subcutanată a eritropoietinei umane recombinate în doză de - U/kg de ori pe săptămână timp de o lună la copiii cu vârsta gestațională mai mică de de săptămâni (de la o lună), precum și la sugarii cu anemie fiziologică, duce la eliminarea mai rapidă a anemiei Se recomandă combinarea acestui lucru cu administrarea de doze profilactice orale de fier ( mg / kg), acid folic ( mg pe zi) și vitamina E ( mg pe zi) anemie hemolitică (HA) GA - boli care se caracterizează printr-o scurtare a duratei de viață a eritrocitelor și, ca urmare, clinic - icter periodic din cauza bilirubinei indirecte (neconjugate), mărirea splinei de severitate diferită și cu un curs lung - modificări în schelet; hematologic – anemie cu activarea eritropoiezei şi Bolile copilăriei Volumul reticulocitoză crescută, activitate crescută în sânge a lactat dehidrogenazei (LDH) și un nivel puternic redus de haptoglobină în sânge Adevărat, trebuie amintit că haptoglobina este absentă la % dintre oameni Distrugerea crescută a eritrocitelor poate apărea la nivelul reticuloendoteliului, predominant al splinei (hemoliză extravasculară, intracelulară) și în interiorul patului vascular (hemoliza intravasculară) Constatările tipice de laborator în hemoliza intravasculară (cele mai frecvente cauze sunt transfuzia de sânge donator incompatibil, DIC este un sindrom de diverse etiologii) va fi o creștere bruscă a nivelului de hemoglobină plasmatică, iar în frotiul de sânge prezența așchiilor, umbrelor de eritrocite, eritrocite în formă de cască, triunghiulare și/sau curbate (eritrocite fragmentate) În cazul hemolizei extravasculare, sferocitele, microcitele sau celulele „mușcate” sunt vizibile pe un frotiu de sânge In cazul aglutinarii la rece se pot observa eritrocite aglutinate Merită să ne amintim că o încălcare a funcției eritropoietice a măduvei osoase duce la o scădere a nivelului de hemoglobină din sânge cu cel mult g / l pe săptămână, iar dacă are loc o scădere mai pronunțată, atunci este o consecință fie a pierderii de sânge, fie a hemolizei În Rusia, cea mai comună variantă de GA primară la copii este microsferocitoza ereditară Microsferocitoză ereditară (HC) (anemie hemolitică Minkowski-Chofard) Incidența NS este de aproximativ , la de locuitori Etiologie HC - transmisă în mod autosomal dominant cu penetranță incompletă Gena este localizată pe brațul scurt al cromozomului , % din cazuri sunt sporadice și, aparent, sunt rezultatul unor noi mutații Au fost descrise mai multe familii cu moștenire autosomal recesivă a HC Patogeneza Defectul eritrocitelor din NS se bazează pe o deficiență calitativă sau cantitativă a proteinelor structurale ale membranei de suprafață - spectrina și apkirina Un defect ereditar al membranei eritrocitelor duce la creșterea curentului de sodiu, apoi la apă în eritrocit, la activarea glicolizei și la generarea de ATP necesar pentru funcționarea pompei de cationi, precum și la creșterea intensității metabolismului a lipidelor de suprafață, dobândirea sfericității și pierderea capacității eritrocitelor de a-și schimba forma atunci când trece prin fluxul sanguin A L Chizhevsky ( ) a arătat că atunci când se deplasează în capilare, eritrocitele ar trebui să își schimbe forma biconcavă plană, trecând la fuziformă, în formă de vierme și, la ieșirea din capilar, la tranziții în formă de pară, elipsoidală și alte tranziții Capitolul le forme Rigiditatea microsferocitelor previne aceste modificări În labirintul microvaselor splinei, o valoare redusă a pH-ului eritrocitelor din NS pe fondul aprovizionării insuficiente a eritrocitelor cu glucoză (stres metabolic) duce la o creștere a presiunii osmotice în celulă, liză osmotică Hiperactivitatea fagocitară a splinei în NS duce la faptul că aceasta se transformă dintr-un „cimitir de eritrocite într-un abator” După splenectomie, procesul de moarte prematură a eritrocitelor pacientului scade brusc, se oprește, deși persistă modificările biochimice și morfologice ale eritrocitelor Defectul membranei eritrocitelor în NS este însoțit de o scădere a diametrului lor atunci când este măsurat într-un frotiu colorat de eritrocite, dar datorită sfericității, volumul eritrocitelor rămâne normal, deși la limitele inferioare ( - fl) Clinica Manifestările clinice ale bolii pot varia foarte mult la diferiți pacienți, în diferite familii O triadă caracteristică de simptome: icter cu culoare normală a scaunului, anemie cu reticulocitoză severă și splina mărită se poate dezvolta atât încă din perioada neonatală, cât și la vârsta școlară mai înaintată Cu cât a apărut mai devreme triada hemolitică, cu atât mai grav evoluează NS Regula, însă, este apariția icterului clar la copiii de vârstă preșcolară și primară La un număr de copii, primele plângeri sunt indicațiile părinților privind oboseala crescută, paloarea și pierderea poftei de mâncare a copilului Copiii mai mari se pot plânge de dureri de cap, amețeli Unii copii sunt mai palizi decât icterici, alții sunt mai icterici decât palizi Acest lucru se datorează unui număr de mecanisme care nu sunt complet clare Cu un curs lung al bolii, datorită extinderii spațiului diploetic al oaselor plate, se poate forma un craniu turn, dar cu mult mai puțină severitate decât în cazul talasemiei O serie de autori atribuie acest simptom în NS stigmatelor genetice, la care se poate adăuga palatul gotic înalt, retragerea podului nasului, anomalii ale dinților, heterocronie a irisului, anomalii ale auriculelor, microftalmie, sindactilie, și polidactilia, care sunt adesea observate la astfel de copii Mai des decât în populația generală, copiii cu NS au și malformații cardiace congenitale (de obicei un defect septal ventricular) Cu un curs de lungă durată de NS, jumătate dintre pacienți sunt diagnosticați cu colelitiază Splenomegalia în NS este o caracteristică constantă, dar splenomegalia foarte pronunțată este mai puțin frecventă în NS Funcțiile hepatice nu sunt de obicei afectate, dar pacienții cu NS sunt predispuși la un curs complicat de hepatită virală acută și formarea unui curs cronic de hepatită Sunt cunoscute două tipuri de exacerbări ale NS: criza hemolitică și criza aplastică Factorii care provoacă dezvoltarea unei crize hemolitice pot fi bolile infecțioase, anumite substanțe chimice (de exemplu, un exces de xenobiotice alimentare) și stresul psihogen Bolile copilăriei Volumul Manifestările unei crize hemolitice pot fi: febră, icter de culoare lămâie, paloarea severă a pielii și a mucoaselor, amețeli, dureri de cap, greață, vărsături, pierderea poftei de mâncare, dureri abdominale (în jumătatea stângă), mărirea și sensibilitatea splina la palpare Criza hipoplazică este cauzată de o infecție cu parvovirus V d și poate fi precedată de semnele copilului de infecție respiratorie cu dureri zburătoare la nivelul articulațiilor cu - zile înainte Clinic, se manifestă printr-o creștere accentuată a anemiei și semne de hipoxie hemică (dureri de cap, slăbiciune, letargie, oboseală, tahicardie, tahipnee etc ) Spre deosebire de criza hemolitică, în acest moment nu numai că nu este detectată reticulocitoza, ci, dimpotrivă, numărul de reticulocite este redus Durata crizei aplastice nu depășește săptămâni și, de obicei, se rezolvă fără niciun tratament Cu toate acestea, uneori este necesar să se recurgă la transfuzia de întreținere a globulelor roșii Diagnostic Întocmirea unui pedigree ajută la stabilirea unui diagnostic, dar nu întotdeauna, deoarece există atât forme sporadice, cât și forme autosomal recesive de NS Având în vedere variabilitatea cursului clinic al NS și natura autosomal dominantă a moștenirii la majoritatea copiilor, este recomandabil ca părinții să facă un test clinic de sânge cu numărarea numărului de reticulocite, să determine nivelul bilirubinei, stabilitatea osmotică și diametrul eritrocitelor În sângele periferic al copiilor cu NS se detectează anemie de severitate diferită, reticulocitoză, de obicei mai mare de %, o scădere a diametrului mediu al eritrocitelor sub , microni (norma este de , - , microni) De obicei, MCV este normal, MCHC este puțin mai mare decât în mod normal În frotiurile de sânge periferic, microsferocitele sunt clar vizibile (Fig ) Rezistența osmotică a eritrocitelor se modifică astfel: rezistența minimă este redusă (hemoliza începe în soluție de NaCl , - , %, în timp ce la copiii sănătoși este doar în soluție de NaCl , - , %), dar maxima este crescută (în soluție de NaCl , - , %) copii, hemoliza completă are loc în soluție de NaCl , - , %, în timp ce în NS - în soluție de NaCl , - , %) Bilirubina în serul sanguin al pacienților cu NS este crescută din cauza fracțiilor indirecte Uneori, sfericitatea și rezistența osmotică alterată a eritrocitelor din NS pot fi detectate numai după o incubare de de ore a sângelui la o temperatură de °C Un test autohemolitic este, de asemenea, util: atunci când sângele unei persoane sănătoase este incubat în condiții sterile la o temperatură de ° C timp de de ore, % din eritrocite sunt hemolizate în el, în timp ce cu NS - - % Diagnostic diferentiat Eliptocitoza ereditară (NE) este o anomalie morfologică a eritrocitelor, detectată la , % dintre oameni, în care, într-un frotiu de sânge periferic colorat, globulele roșii sunt plate Capitolul Orez Poza sângelui periferic al pacienţilor cu unele anemii hemolitice ereditare A - microsferocite în anemia hemolitică a lui Minkowski - Shoffar; B - eritrocitele țintă în talasemie; B - eritrocite cu celule ovale în eliptocitoză ereditară; G - eritrocite în formă de seceră (drepanocite) cu hemoglobinoză S (drepanocită) unele elipsoide (de formă ovală – vezi Fig ) La nou-născuți, numărul de ovalocite este de %, iar apoi în sângele normal pot fi de la % la % În NE, procentul de ovalocite depășește % și ajunge de obicei la - % Moștenirea este autozomal dominantă, în unele familii legate de locusul Rh al antigenilor de pe cromozomul Mutațiile spontane sunt tipice ca cauză a NE În formele homozigote, anemia hemolitică severă este tipică Conform literaturii de specialitate, doar % dintre persoanele cu NE dezvoltă anemie hemolitică de severitate variabilă, care nu diferă clinic de NS De asemenea, ca și în cazul NS, crizele aplastice sunt posibile o tendință la colelitiază MCV este de obicei scăzut, MCHC este ridicat Tratamentul este transfuzia de susținere a globulelor roșii în anemie severă (Hb mai mică de g/l), iar în crize hemolitice severe repetate, splenectomie Piropoikilocitoza ereditară (HP) este o formă foarte rară de anemie hemolitică congenitală, în care o anizo- și poikilocitoză ascuțită, sferocite, ovalocite, eritrocite fragmentate de formă bizare, eritrocite cu procese (eritrocite în devenire) se găsesc în sângele periferic Se găsesc modificări similare în sânge Bolile copilăriei Volumul după arsuri grave Stabilitatea termică redusă a eritrocitelor Clinic, boala se desfășoară în același mod ca NS Tipul de moștenire este autosomal recesiv, MCV este redus, MCHC este crescut Tratamentul este de susținere și numai în crizele severe de hemoliză se face splenectomia Stomatocitoza ereditară este, de asemenea, o formă extrem de rară de anemie hemolitică congenitală, în care o bandă de colorare slabă, asemănătoare gurii, este vizibilă în centrul eritrocitelor calice pe un frotiu de sânge periferic colorat MCV și rezistența osmotică a eritrocitelor sunt normale sau crescute, MCHC este redusă Clinica este asemănătoare cu Adunarea Națională Tratamentul este paliativ, dar uneori este necesară splenectomia Xerocitoza ereditară este o patologie în care eritrocitele dintr-un frotiu de sânge periferic arată încrețite din cauza deshidratării lor, în plus, se găsesc și echinocite, eritrocite țintă MCV - crescut, MCHC - crescut Anemia hemolitică nu este de obicei severă Diferențierea cu hemoglobinopatii Acantocitoza este o patologie a membranei eritrocitare care apare cu abetalipoproteinemie, care este moștenită în mod autosomal recesiv Eritrocitele dintr-un frotiu de sânge periferic arată ca având mai multe (până la ) coloane, procese Anemia este de obicei ușoară sau chiar absentă cu totul Caracterizată prin întârzierea creșterii și dezvoltarea psihomotorie, ataxie progresivă prin afectarea coarnelor anterioare ale măduvei spinării, cerebelului și tracturilor piramidale, retinită pigmentară, steatoree fără semne de malabsorbție a vitaminei B Prognosticul este prost, iar copiii mor la o vârstă fragedă Acantocitele pot fi găsite în sângele copiilor cu splenectomie, cu deficit de vitamina E, cu afectare hepatică severă, marasmus Deficitul de lecitin-colesterol acetiltransferaza este o boala autosomal recesiva in care, pe langa anemie hemolitica moderata, sunt detectate afectarea rinichilor si opacitatea corneei Esterificarea colesterolului este afectată, iar activitatea enzimei responsabile de aceasta este absentă Există mult colesterol neesterificat în membrana eritrocitară și într-un frotiu de sânge periferic, eritrocitele arată ca acantocite, există un număr mare de celule țintă Terapia specifică nu a fost dezvoltată Tratamentul este paliativ Anemia cu deficit de vitamina E se dezvoltă cu malabsorbție, abetalipoproteinemie, malnutriție, boli hepatice colestatice Este deosebit de frecventă la copiii prematuri în primele luni de viață Se caracterizează clinic printr-o triadă de simptome: edem (al pleoapelor, membrelor, peretelui abdominal anterior etc ), anemie cu reticulocitoză și trombocitoză În plus, poate exista pierderea masei musculare, steatoree Într-un frotiu de sânge periferic se găsesc acantocite și picnocite Nivelul de vitamina E din sânge este mai mic de , mg% Capitolul Sensibilitate crescută a eritrocitelor la hemoliză sub acțiunea peroxidului de hidrogen Tratamentul se reduce la numirea vitaminei E la o doză de - mg pe zi pe cale orală Pentru o perioadă scurtă de timp, doza poate fi crescută la mg pe zi Administrarea parenterală (în special intravenoasă) a vitaminei E este periculoasă din cauza posibilității apariției sindromului morții subite Hemoglobinuria paroxistică nocturnă (HPN) - sindromul Markjaf-va-Michele - este o boală relativ rară, manifestându-se în copilărie doar în % din cazuri Semnele tipice sunt episoadele sporadice de hemoliză la nivelul parenchimului renal care apar noaptea, ducând la hemoglobinurie și pierderi mari de fier în urină, precum și anemie feriprivă Cu toate acestea, majoritatea pacienților cu PEIG (aproximativ %) nu prezintă hemoglobinurie nocturnă Boala se bazează pe absența proteinelor de legare a glicerofosfoinozitolului în celulele sanguine, care inactivează complementul Cele mai sensibile la efectul dăunător al complementului activat în acest defect au fost eritrocitele - sunt hemolizate Hemoliza este intravasculară și, prin urmare, este posibilă formarea de trombi în vasele venoase ale rinichilor, mezentericului și creierului Datorită unui defect general al celulelor hematopoietice, este posibilă leucopenia, trombocitopenia, dezvoltarea sindroamelor mielodisplazice, anemiei aplastice și leucemia Crizele de hemoliză încep brusc cu slăbiciune, amețeli, îngălbenirea pielii, tahicardie, dureri în abdomen, spate, cefalee Factorii provocatori pot fi infecții, vaccinări preventive, transfuzii de sânge, operații, la fete - sângerări menstruale Caracterizat printr-o creștere a splinei, ficatului, sindrom hemoragic, tromboză, infecții purulente recurente Diagnosticul se bazează pe înregistrarea semnelor tipice de anemie hemolitică: icter cu bilirubină indirectă, splina mărită, reticulocitoză, absența haptoglobinei în sânge, precum și detectarea hemoglobinuriei, excesul de fier în urină Testele specifice sunt: testul de acid Ham (adăugarea serului de sânge uman sănătos acidificat la pH , - la eritrocitele spălate) și testul sucrozei, precum și testul autohemolitic Toate cele trei teste relevă hemoliză crescută Testul Coombs direct și alte teste care detectează autoanticorpi la eritrocite sunt negative Nu există o patologie a hemoglobinei Tratamentul nu este dezvoltat, paliativ Dacă este necesară o terapie de întreținere specifică, se transfuzează numai globule roșii spălate, adică cu un complement îndepărtat Splenectomia este ineficientă Atunci când este detectată anemie prin deficit de fier, se prescriu preparate cu fier La unii pacienți, glucocorticoizii și/sau androgenii au un efect pozitiv Cu tromboză venoasă dovedită, este indicată terapia cu heparină Anemii hemolitice enzimopenice ereditare (anemii hemolitice nesferocitare ereditare) - HEHA Printre acestea Bolile copiilor Volumul din grupul NEGA, cea mai frecventă deficiență este glucozo- -fosfat dehidrogenază (G- -PD), care are cel puțin peste de milioane de oameni pe Pământ, în principal în climatele tropicale și subtropicale, unde malaria era răspândită (purtători de gena defectuoasa mai rezistenta la malarie) Sinteza G- -PD în eritrocit este determinată de gene localizate pe cromozomul X și, prin urmare, bolile asociate cu un defect enzimatic sunt mai frecvente la bărbați De exemplu, în SUA, % dintre bărbați și % dintre femeile din rasa Negroid au o enzimă mutantă (G- -PD A~) G- -PD este un lanț polipeptidic format din de resturi de aminoacizi și au fost identificate mai mult de de variante mutante ale G- -PD În țările din bazinul mediteranean există o variantă denumită G- -PD B”, în care activitatea G- -PD este de aproximativ % din normal, în timp ce cu varianta G- -PD A- este de aproximativ - % În plus, cu G- -PD activitatea enzimei A în reticulocite este normală Deficitul de G- -PD duce la o scădere a formării NADP + H în eritrocit (datorită unui defect în ciclul pentozei fosfat, a cărui enzimă cheie este G- -PD) și, prin urmare, o reducere bruscă capacitatea de a rezista la stresul oxidativ din cauza unei deficiențe a formei reduse de glutation Stresul oxidativ din eritrocite poate fi cauzat de mai mult de de medicamente (medicamente antimalarice, sulfonamide, nitrofurani, naftachinolone, analgezice și antipiretice, unele antibiotice, vitaminele C și K, naftoli și naftaline, nevigramon, albastru, etc ), produse vegetale (majoritatea) adesea fasole, mazăre de câmp, afine, afine, ferigă masculă etc ), unele infecții (micoplasmă, virală etc ) În varianta cu deficit de G- -PD A, hemoliza severă apare la - de ore după administrarea medicamentului, iar hemoliza este autolimitată Cu G- -PD, hemoliza B poate fi foarte severă, intravasculară, ducând nu numai la hiperbilirubinemie indirectă și anemie cu reticulocitoză mare, ci și la hemoglobinemie, leziuni hepatice, hemoglobinurie și tromboză Deficitul de G- -PD B poate duce la hiperbilirubinemie neonatală și chiar la kernicterus (descris în Grecia, Israel), anemie hemolitică recurentă (cronică), favism (hemoliză intravasculară cauzată de fasole) Diagnosticul se face pe baza determinării activității G- -PD în eritrocite (trebuie amintit că, cu reticulocitoză foarte mare, activitatea G- -PD poate fi fals ridicată, iar apoi ar trebui determinată din nou ) Tratamentul se reduce, în primul rând, la prevenirea prescrierii medicamentelor și limitarea contactului cu factorii care provoacă hemoliza În regiunile cu o prevalență ridicată a defectului G- -PD, sunt efectuate studii ample de screening pentru a-l detecta La anemie exprimată sunt prezentate transfuzii de masă eritrocitară Splenectomia este de obicei ineficientă, cu excepția formelor cu hemoliză extravasculară Capitolul Deficitul de piruvat kinaza este cealaltă formă cea mai frecventă de NEHA, în care, ca și în deficiența G- PD, anemia este macrocitară Este posibil să se detecteze câteva picnocite înțepătoare, în timp ce cu o deficiență de G- -PD - corpi Heinz în eritrocite Din punct de vedere clinic, deficitul de piruvat kinazei, în funcție de severitatea sa, poate apărea ca anemie hemolitică neonatală congenitală severă (chiar duce la kernicterus), precum și anemie hemolitică ușoară bine compensată pot fi detectate mai întâi la vârsta adultă Acest lucru se datorează în mare măsură faptului că, cu această anemie în eritrocite, nivelul de , -difosfoglicerat crește, ceea ce deplasează curba de disociere a hemoglobinei spre dreapta, ceea ce înseamnă că îmbunătățește returnarea oxigenului către țesuturi de către hemoglobină Hemoliza este extravasculară și, prin urmare, în formele severe este indicată splenectomia Moștenirea este autosomal recesivă Ca și în cazul altor forme de anemie hemolitică cronică, colelitiaza și crizele aplastice se pot dezvolta cu infecția cu parvovirus B- Alte variante NEHA pot include deficiențe enzimatice: glicoliză (hexokinază, glicerofosfat izomerază, fosfofructokinază, trioză fosfat izomerază), metabolismul nucleotidelor (adenilat kinază, ATPază, pirimidin- -nucleotidază, adenozin deaminază), pentofosfat-hidrogenoza (adenozin deaminază), pentofohidrogenofosfat -glutaminecisteina sintetază, glutation sintetaza, glutation reductază, glutation peroxidază), precum și acetilcolinesteraza, lactat dehidrogenază etc Toate aceste deficiențe se caracterizează prin grade variate de anemie hemolitică nesferocitară cu reticulocitoză mare, hiperbilienrubină, anemia indirectă mărită Diagnosticul se face pe baza determinării activității enzimelor corespunzătoare din eritrocite Anemiile hemolitice autoimune (AIHA) sunt împărțite în două grupe: anticorpi caldi și anticorpi reci Anticorpii caldi care cauzează AIHA aparțin imunoglobulinelor din clasa G, sunt de obicei direcționați împotriva antigenelor Rh și prezintă activitate maximă la o temperatură de ° C, nu necesită complement pentru hemoliză ip vivo; hemoliza are loc predominant extravascular, la nivelul splinei Aceste anemii pot fi idiopatice sau manifestări ale unor boli imunocomplexe, boli difuze ale țesutului conjunctiv (lupus eritematos etc ), și apar și după vaccinări preventive, cu infecții virale (citomegalie, hepatită, rujeolă, rubeolă, varicela etc ), ereditare imunodeficiențe, tumori maligne, utilizarea penicilinei, metildopa Anticorpii rece responsabili de dezvoltarea AIHA aparțin imunoglobulinelor din clasa M, sunt direcționați împotriva antigenelor I sau i, prezintă activitate maximă la o temperatură de - ° C, distrug eritrocitele cu participarea complementului; hemoliza are loc intravascular, predominant la nivelul ficatului Apar cu infecție cu micoplasmă, mononucleoză infecțioasă, uneori cu alte infecții virale, sifilis, limfoame non-Hodgkin Bolile copilăriei Volumul Clinic tipic pentru ambele tipuri de LIGA este un debut acut cu paloare, icter, urină închisă la culoare, dureri abdominale, splenomegalie și febră În sânge, sunt detectate o anemie în creștere pronunțată, sferocitoză, policromazie, reticulocitoză mare (până la % din eritrocitele circulante sunt reticulocite), normoblastoză, VSH crescut, hipergammaglobulinemie, leucocitoză și uneori trombocitopenie (sindromul Evans) Testul Direct Coombs este pozitiv la - % dintre pacienții cu AIHA (adică anticorpii sunt detectați pe globulele roșii) Nivelurile de complement în sânge sunt normale Un efect clinic pozitiv asupra terapiei cu glucocorticoizi este tipic (doza inițială de , mg/kg pe zi, deși uneori doza poate fi crescută la - mg/kg pe zi), care este redusă pe măsură ce procesul hemolitic încetează Cursul cronic al AIHA cu anticorpi caldi este, de asemenea, posibil În AIHA cu anticorpi la rece, toate semnele de hemoliză intravasculară sunt tipice (hemoglobinemie, hemoglobinurie, febră, hepatosplenomegalie, DIC și aglutinarea spontană a eritrocitelor, formarea de „coloane de monede”, eritrocite fragmentate, în formă de vârf, schizocite) sunt detectate în un frotiu de sânge periferic Hipersplenismul ca cauză a anemiei este de obicei combinat cu diferite grade de leucopenie și trombocitopenie, apare cu diferite tipuri de hipertensiune portală cu bloc intra și extrahepatic, boli de depozitare (glicogenoze, sfingolipidoze etc ), infecții virale persistente Semnele acestor boli, atât în anamneză, cât și în tabloul clinic, absența anemiei adecvate, a reticulocitozei și a pancitopeniei permit stabilirea unui diagnostic corect Tulburările ereditare ale metabolismului bilirubinei, cu care NS trebuie diferențiată, este în primul rând icterul Gilbert, în care nu există anemie, splenomegalie și o creștere a nivelului reticulocitelor din sânge Tratament Terapia patogenetică pentru NS nu a fost dezvoltată Transfuziile de globule roșii se efectuează numai cu anemie severă - o scădere a hemoglobinei sub - g / l - și prezența datelor pentru hipoxia hemică Transfuziile regulate sunt iraționale, deoarece au efecte secundare pronunțate Tratamentul este paliativ Terapia cea mai potrivită este splenectomia, după care, deși persistă anomalia morfologică și funcțională a eritrocitelor, icterul dispare, numărul de eritrocite și reticulocitoza revine la normal sau aproape de valorile normale, durata de viață a eritrocitelor crește la % din normă Având în vedere riscul ridicat de sepsis după splenectomie la copiii mici, este indicat să se efectueze o intervenție chirurgicală la copiii cu vârsta de ani și peste Există riscul de trombocitoză majoră și tromboză imediat după splenectomie Având în vedere că după splenectomie, infecțiile severe rezultate sunt cele mai multe Capitolul adesea (până la %) provoacă pneumococi și se dezvoltă în primele șase luni după operație, se recomandă efectuarea vaccinării antipneumococice înainte de splenectomie și în primele șase luni administrarea de bicilină- o dată pe lună în doze de vârstă După splenectomie, apare fenomenul de recanalizare, iar copilul crește parametrii de dezvoltare fizică, dacă aceștia au fost încălcați înainte de operație Prognoza Cu un management rațional al pacientului cu NS și o operație în timp util, prognosticul pe viață este destul de favorabil Cu toate acestea, pacienții cu NS sunt predispuși la boli biliare Hemoglobinopatii ereditare Hemoglobinopatiile sunt numite anomalii cauzate ereditar în sinteza hemoglobinelor umane Ele sunt împărțite în două grupe: hemoglobinopatii propriu-zise, în care structura lanțurilor globinei este perturbată (drepanocită și transport, precum și C, D, E - hemoglobinopatii, hemoglobine instabile) și talasemie, cauzată de o încălcare a sinteza lanțurilor de globine, precum și a formelor mixte În prezent, au fost descrise peste de variante de anomalii ale sintezei hemoglobinei, iar în această secțiune, desigur, sunt descrise doar cele mai importante dintre ele Genele care controlează sinteza lanțurilor polipeptidice globinei sunt localizate pe cromozomii și și, prin urmare, hemoglobinopatiile sunt moștenite autozomal sau codominant, sau recesiv Au fost izolate regiuni genice reale responsabile pentru sinteza hemoglobinelor anormale, a fost determinată secvența moleculară a structurii ADN-ului acestor gene și apoi au fost dezvoltate metode de diagnosticare ADN a genelor patologice folosind reacția în lanț a polimerazei Peste de milioane de oameni de pe Pământ au hemoglobinopatii semnificative clinic, în principal în regiunile tropicale și subtropicale - în Africa, bazinul Mediteranei, America, Orientul Mijlociu, Caraibe hemoglobinopatii falciforme Principalul defect al HbS se reduce la înlocuirea valinei cu acid glutamic în poziția a -a a lanțului P-polipeptidic al globinei În timpul dezoxigenării, adică hipoxiei, astfel de lanțuri se polimerizează și se depun sub formă de monofilamente, se transformă în cristale, schimbând astfel membrana eritrocitară, ceea ce duce în cele din urmă la formarea celulelor falciforme Pentru detectarea hemoglobinei falciforme, au fost propuse de mult timp două teste simple: un test cu o picătură suspendată în condiții hipoxice și adăugarea de Bolile copilăriei Volumul Tabelul Caracteristicile clinice și de laborator ale celor mai frecvente sindroame falciforme (Lane P , ) Sindromul -globină genotip Hemoliza Crize vaso-ocluzive Hemoglobine (%) A Ar FS C Drepanocitele: Anemia falciforme SS ++++ ++++ Hemoglobinopatie SC SC + + • Drepanocită °-talasemie S- +++ +++ Siclemie ^'-talasemie S- ' + + nouă Purtător al genei Sickle Cell™ AS Note: ° - înseamnă o mutație în care sinteza -globinei este complet absentă; + - înseamnă o mutație în care sinteza -globinei este redusă * HbA nu poate fi determinată în prezența HcC la sânge soluție % de metabisulfit Dacă în sânge există S-hemoglobină, se formează globule roșii în formă de seceră În prezent, diagnosticarea ADN a genei purtătoare de HbS la făt este posibilă, deja de la - săptămâni de sarcină Cele mai frecvente sindroame falciforme sunt prezentate în tabel Purtarea genei pentru anemie falciformă în stare heterozigotă nu duce la nicio tulburare clinică, deși nivelul HbS poate ajunge la - % În cazuri rare, hipoxia severă poate duce la dezvoltarea unor afecțiuni datorate ocluziei vasculare Unii purtători de HbS pot avea hematurie și hipostenurie spontană Nu există crize hemolitice, dar hemoliza moderată este posibilă la % dintre purtători Anemia falciformă (SCA) se dezvoltă la purtătorii homozigoți de HbS în a doua jumătate a vieții, când HbF practic dispare din sânge, iar sinteza sa este înlocuită cu sinteza HbS Există tipuri de crize de SCA: vaso-ocluzive, de sechestrare, hemolitice, aplastice În primul an de viață, sechestrarea este deosebit de periculoasă, în care cantități mari de sânge se acumulează brusc în vasele splinei și ficatului, iar colapsul circulator hipovolemic (șoc) se dezvoltă cu o scădere a hemoglobinei în sânge la - g / l, o creștere bruscă a dimensiunii ficatului și a splinei Este nevoie de ajutor imediat pentru a umple volumul de sânge circulant (BCC) După ieșirea din criză, se poate dezvolta asplenism funcțional odată cu apariția corpurilor Howell-Jolly în sânge și hipersensibilitate la infecții cauzate de pneumococi, meningococi, Haemophilus influenzae, Salmonella, Escherichia, care pot duce la Capitolul Boli ale sistemului sanguin septicemie Mărită la o vârstă fragedă, splina scade apoi în dimensiune din cauza fibrozei Crizele vaso-ocluzive sunt cele mai tipice pentru SCA Cel mai adesea, oasele și mușchii oricărei părți a corpului sunt afectate Factorii provocatori pot fi infecțiile, răcirea, deshidratarea, hipoxia La copiii mici, prima manifestare a SCD poate fi umflarea dureroasă simetrică în zona mâinilor și picioarelor (dactilită, sindrom mână-picior) din cauza distrugerii țesutului osos, însoțită de o reacție periostală Este posibilă tromboza oricăror vase venoase din cavitatea abdominală (cu sindrom de durere severă), plămâni, creier, rinichi cu dezvoltarea ulterioară a atacurilor de cord în țesuturile corespunzătoare La pacienții cu SCD, sindromul toracic acut cu febră, dureri toracice și abdominale și insuficiență respiratorie severă datorată atât infarctului pulmonar, cât și pneumoniei sunt destul de frecvente Crizele hemolitice sunt deosebit de frecvente la persoanele care au concomitent un deficit de G- -PD: icter sever, paloare, deși SCA se caracterizează în general prin hemoliză cronică moderat pronunțată Crește probabilitatea de hemoliză și posibilă deficiență de acid folic, ducând la modificări megaloblastice Crizele aplastice sunt de obicei rezultatul infecției cu parvovirus B și durează aproximativ săptămâni Copiii cu SCD rămân în urmă în dezvoltarea fizică, pubertate, dar de obicei au inteligență normală, sunt predispuși la colelitiază, boli infecțioase frecvente ale plămânilor, oaselor, rinichilor etc , dezvoltă adesea ulcere ale picioarelor, ochi, inimă, leziuni renale de non - origine infectioasa Diagnostic Diagnosticul se face pe baza detectării bolii într-o probă cu % metabisulfit de sodiu (este pozitiv când este purtată gena HbS), a unui studiu electroforetic al hemoglobinelor și a diagnosticului ADN Tratament Crizele vaso-ocluzive apar cu durere severă, necesitând numirea de analgezice Cel mai adesea se prescrie acetaminofen, dar uneori trebuie prescrise fenotiazine și chiar opiacee Pentru a îmbunătăți proprietățile reologice ale sângelui, ei recurg la numirea nootropilului, tren-tal și a altor xantine pe fondul terapiei prin perfuzie și corectarea acidozei Transfuziile de globule roșii sunt uneori necesare în crizele aplastice și de sechestrare, iar în ocluzive severe și înainte de operații chirurgicale majore cu anestezie se recurge chiar la eritrocitofereză (înlocuirea eritrocitelor pacientului cu eritrocite donatoare, ducând nivelul HbS la %) Este foarte important să recunoașteți precoce și să tratați activ infecțiile bacteriene stratificate În primele luni și chiar în primul an de viață, bicilină se administrează profilactic copiilor cu SCA O anumită ușurare pentru unii Bolile copilăriei Volumul pacientii beneficiaza de numirea hidroxiureei, eritropoietina umana recombinanta, care maresc sinteza hemoglobinei fetale Acidul folic este prescris profilactic pentru toți copiii cu SCD Prognoza Prognosticul pentru SKA este încă destul de grav, pacienții pot muri din cauza infecțiilor, accident vascular cerebral, insuficiență renală și leziuni pulmonare Există încercări de a îmbunătăți cursul SCA prin transfuzie de celule stem, transplant de măduvă osoasă Hemoglobinele instabile se pot prezenta clinic sub formă de talasemie și chiar cu semne de hemoliză intravasculară (urina este maro închis din cauza conținutului ridicat de compuși dipirolici) sau pot să nu se manifeste clinic deloc Diagnosticul se pune prin electroforeza hemoglobinelor din sângele unui pacient cu anemie hemolitică de origine necunoscută atunci când sunt detectați corpuri Heinz Talasemia Talasemia este cauzată de scăderea sau lipsa sintezei fie a lanțurilor a de globină (a-talasemie) fie a lanțurilor p (P-talasemie) Sunt frecvente în aceleași regiuni ca și hemoglobinopatiile Talasemia minoră (purtător de trăsătură beta-talasemia, beta-talasemia heterozigotă) se caracterizează prin dezvoltarea anemiei microcitare ușoare sau mai puțin frecvente moderate (MSV medie fl), hipocrome (MSN mai puțin de pg/eritrocit) Nivelul de fier din serul sanguin nu este modificat sau crescut Diagnosticul se bazează pe detectarea eritrocitelor țintă, o creștere moderată a nivelului de hemoglobină fetală ( - %) și HbA până la , - %, diagnosticarea ADN a genei mutante și detectarea sintezei crescute de a- lanţuri Crizele hemolitice sunt de obicei absente Se diferențiază de anemia feriprivă Talasemia majoră (boala Cooley) - apare la purtătorii homozigoți ai unei gene defecte care determină sinteza lanțurilor P, ducând fie la absența completă a p-globinei (genotipul P°P°), fie la o încălcare parțială a citirii locusul deteriorat (P + P + genotip) Clinic, deja în primul an de viață, părinții notează că copilul este palid, letargic, periodic puțin icteric, are o întârziere în dezvoltarea fizică și psihomotorie, mănâncă prost, dar are o burtă mare La examinare, se acordă atenție hepatosplenomegaliei Analizele de sânge relevă anemie progresivă microcitară, hipocromă, cu valorile Hb care scad la - g/L În frotiurile de sânge periferic se observă microcitoză, poikilocitoză, eritrocite țintă, puncție bazofilă a eritrocitelor, reticulocitoză ridicată Stabilitatea osmotică a eritrocitelor este normală Poate sa Capitolul fie forme nucleare de eritrocite În sânge, nivelul hemoglobinei F este brusc crescut, dar HbA este brusc redusă sau absentă Raportul HbA : HbA, în mod normal egal cu : , crește la : Nivelurile de bilirubină indirectă și fier sunt crescute, în timp ce nivelurile de zinc, vitaminele E și Bc sunt reduse Pe măsură ce durata bolii crește, apare o hiperplazie pronunțată a măduvei osoase, în primul rând în oasele craniului, inducând apariția unui număr de trăsături caracteristice - un craniu falnic, frunte în sus, hipertrofia maxilarului superior, oase zigomatice proeminente iar dinții superiori, retrognatia Pe radiografia craniului, sunt vizibile modificări asemănătoare unei pensule în oasele bolții, oasele zigomatice Pacienții sunt predispuși la întârzierea creșterii, dezvoltarea sexuală, infecții frecvente ale plămânilor, inimii, calculilor biliari și urolitiază, diabet zaharat, insuficiență cardiacă congestivă Diagnostic Diagnosticul se bazează pe analiza genealogiei și etniei (adesea din țările mediteraneene), identificarea eritrocitelor țintă, niveluri ridicate de hemoglobină fetală, sinteza crescută a lanțurilor a globinei de către celulele eritropoetice, diagnosticarea ADN a genei folosind reacția în lanț a polimerazei Rețineți că există o afecțiune clinic asimptomatică cu un nivel ridicat de hemoglobină fetală ( - %), care este distribuită uniform pe toate eritrocitele, în timp ce în talasemia majoră, nivelul acesteia variază în diferite celule Pe măsură ce talasemia progresează, reticulocitoza este din ce în ce mai inadecvată pentru severitatea anemiei, adică se dezvoltă eritropoieza ineficientă, aparent din cauza sintezei excesive a lanțurilor a Tratament Tratamentul se reduce la transfuzii de întreținere a masei eritrocitare pentru a menține nivelul Hb peste g/l, pentru care este necesară transfuzia a ml/kg masa eritrocitară o dată la - săptămâni Aceasta duce la o limitare a progresiei splenomegaliei, extinderea măduvei osoase Pentru prevenirea hemosiderozei cu transfuzii frecvente, se prescrie desferal (deferoxamină) Cu splenomegalie foarte pronunțată este indicată splenectomia Efectuați periodic cursuri de vitamine E, soare, B , preparate cu zinc Transfuzia de celule stem derivate din sângele din cordonul periferic sau ombilical, transplantul alogen de măduvă osoasă este o metodă eficientă, dar foarte costisitoare de tratare a pacienților cu talasemie majoră Sindroame de ^ -talasemie Sinteza lanțurilor a globinei este determinată de patru gene; dacă a existat o ștergere a unei gene și a existat o deficiență în sinteza unui lanț a, atunci se dezvoltă transportul asimptomatic, dacă două dintre cele patru lanțuri - transportul a-talasemiei, în care microcitoză (MCV mai mică de fl) este detectată, dar anemie poate să nu se dezvolte În absența sintezei tuturor celor patru lanțuri a, ori Bolile copilăriei Volumul se dezvoltă hidropizia fetală, iar la nou-născut este detectată hemoglobina lui Barth (y ), care oferă oxigen țesuturilor foarte slab Cu o deficiență în sinteza a trei lanțuri a, apare HbH ( ) La astfel de pacienți, anemie microcitară hipocromă moderat severă (conținut de hemoglobină de la la g/l) se observă de obicei cu creșterea numărului de reticulocite, icter, splenomegalie, colelitiază, adică o imagine asemănătoare cu anemiei Cooley, datorită instabilitatea HHH Tratamentul este același ca pentru boala Cooley LEUCOZA Leucemiile sunt denumirea generală pentru tumorile maligne care apar din celulele hematopoietice, care reprezintă aproximativ */ din toată incidența cancerului la copii Potrivit Institutului de Cercetare pentru Hematologie Pediatrică M al Federației Ruse, morbiditatea oncologică (leucemie, limfoame și tumori solide) în Rusia este de aproximativ cazuri pe an la de mii de copii și adolescenți, ceea ce în termeni absoluti este de peste mii de bolnavi inițial copii pe an [Rumyantsev A G et al , ] Leucemia acută este o proliferare necontrolată a globulelor albe în stadiile incipiente de maturare, diagnosticată prin prezența, de regulă, a mai mult de % din celulele blastice într-un frotiu de măduvă osoasă Incidența leucemiei în diferite regiuni variază de la la la de copii sub ani, cu un vârf la vârsta de , - ani În același timp, % dintre pacienți sunt copii cu leucemie limfoblastică acută (ALL), - % - cu leucemie acută nelimfoblastică (ONLL) - leucemie mieloidă acută (AML), restul - cu variante neidentificate de leucemie acută (AL) și - % pacienți cu leucemie mieloidă cronică (LMC) Etiologie Nu este instalat Se crede că oncogenele sunt gene celulare omoloage retrovirusurilor care provoacă leucemie la animalele de experiment și limfom cu celule T (mai des la adulți) Transmis vertical antenatal și la om, ducând la primul eveniment de creștere malignă - formarea celulelor mutante transformate, care fie sunt distruse, fie creșterea lor este inhibată de sistemele de apărare ale organismului Al doilea eveniment: a doua mutație în clona celulară transformată sau slăbirea sistemelor de apărare (poate să apară atât perinatal, cât și postnatal) Se crede că infecțiile virale sunt cel mai probabil factor care cauzează al doilea eveniment Sunt cunoscuți unii factori de risc care cresc probabilitatea de leucemie (Tabelul ): imunodeficiențe ereditare atât primare, cât și secundare, anemie aplastică și mielodisplazie, radiații penetrante, anumite substanțe chimice (de exemplu, benzen), citostatice și terapie cu raze X pentru tumorile solide Capitolul Tabelul Riscul de leucemie la anumite grupuri de populație (Miller D R , ) Grupuri de risc Risc atribuit Risc relativ relativ la risc la copiii sănătoși Copii sănătoși : sub ani : sub ani Frați, surori ale unui copil cu leucemie : până la vârsta de ani , Gemeni identici ai unui copil cu leucemie : până la vârsta de ani , Boala Down : până la ani , Anemia Fanconi : până la de ani Sindromul Bloom : până la de ani , Sindromul Louis-Bar : până la vârsta de de ani Persoane expuse la radiații: La km de la explozia unei bombe atomice : timp de ani , După radioterapie din cauza: spondiloză anchilozantă : timp de de ani , policitemie : timp de ani , Contact cu benzenul : timp de ani Tratat cu medicamente alchilante : timp de de ani , Patogeneza În conformitate cu teoria arțarului general acceptată a leucemogenezei, toate celulele leucemice sunt descendenți ai unei celule părinte care și-a încetat diferențierea la unul dintre nivelurile timpurii de maturare O tumoare leucemică se autosusține, inhibă hematopoieza normală, metastazează și crește în afara organelor hematopoietice O parte a clonei leucemice a celulelor este o fracțiune de creștere activă (aproximativ % din celule în ALL și % în ONLL), cealaltă este o fracțiune latentă, constând din celule în faza de repaus (cofaza mitotică) ciclu) sau faza post-mitotică (faza Gj-) Blasturile latente reînnoiesc periodic populația de blasti în proliferare, dintre care unele, după următoarea mitoză (trecerea fazei S a celulei, când sunt sintetizate noi ADN, ARN, proteine; faza C - o perioadă premitotică scurtă care durează aproximativ ore și, în cele din urmă, faza M - care durează aproximativ h) reface populația de explozii latente Se subliniază că, de obicei, numărul de clone leucemice în momentul detectării clinice a leucemiei este de aproximativ ІО celule Timpul minim necesar pentru formarea unui astfel de număr de celule este de an, iar cel maxim este de ani, în medie , ani Acest lucru implică faptul că mecanismul de declanșare al leucemogenezei a acționat cel mai probabil asupra unui copil cu AL în perioada perinatală Bolile copilăriei Volumul Cea mai caracteristică trăsătură a progresiei tumorii în măduva osoasă în leucemia acută este suprimarea hematopoiezei normale, care determină cele mai tipice modificări detectate în sângele periferic al pacienților cu leucemie acută: anemie plus neutropenie plus trombocitopenie Se crede că acest lucru se datorează faptului că majoritatea blastelor din leucemie au proprietățile celulelor progenitoare ale hematopoiezei normale angajate, limitate, pluripotente sau unipotente, care pot suprima maturarea celulelor stem normale, deoarece acestea din urmă intră în diferențiere numai după o scăderea numărului de celule angajate (dependente, subordonate) la un anumit nivel Schema patogenezei leucemiei acute este prezentată în fig Orez Patogenia leucemiei acute (Rumyantsev A G ) Capitolul S-au constatat modificări citogenetice în blasturile leucemice: % dintre copiii cu LLA au un set aneuploid de cromozomi ( % au un set hiperploid - semn de prognostic favorabil), - % au un set pseudodiploid (un număr normal de cromozomi, dar diferite variante de translocare) Seturile hipoploide și haploide de cromozomi din celulele blastice sunt considerate predictori nefavorabili ai răspunsului la terapie în LLA Detectarea translocațiilor cromozomiale (de la la ; de la la ; de la la ; de la la ; de la la ; de la la ), precum și absența antigenului CALLA (CD ) pe suprafața celulelor blastice Ph (Philadelphia)-cromozom la a -a pereche, tipic pentru LMC (translocare din a -a pereche), poate fi întâlnit la copiii cu LLA în - % din cazuri Defalcările cromozomilor nu sunt neobișnuite în ALL și OnLL, unde oncogenele sunt găsite mai des (sunt descrise aproximativ dintre ele) Trebuie subliniat că, conform conceptelor moderne, în momentul realizării primei remisiuni clinice la un copil cu LAL (fără simptome fizice de AL, imagine normală a sângelui periferic, conținutul elementelor blastice din mielogramă nu este mai mare de % și limfocite nu este mai mare de %), el rămâne mai puțin de - celule leucemice, adică chimioterapia în remisie trebuie continuată (cel puțin ani) Pe lângă măduva osoasă, celulele leucemice sunt prezente mai ales (până la % dintre pacienți) în creier și membranele acestuia, iar la băieți foarte des în testicule Acest lucru dictează necesitatea terapiei țintite în mod specific asupra acestor organe (terapie locală cu raze X, administrare endolombară de medicamente pentru chimioterapie etc ) Fenomenul de prezență a celulelor tumorale circulante în sânge, măduva osoasă sau ganglionii limfatici ai pacienților aflați în stare de remisie clinică și hematologică completă după tratament a fost numit „boală reziduală minimă” (MRD) Sunt dezvoltate criterii genetice moleculare de diagnostic pentru detectarea RMN și tactici de tratament Clasificare În conformitate cu clasificarea FAB, se disting tipuri de ALL: - Lj - blaşti mieloperoxidază (MPO)-negativi, în cea mai mare parte de dimensiuni mici, cu un raport nuclear-citoplasmatic mare şi nucleoli neobservaţi; în majoritatea cazurilor, o reacție pozitivă la deoxinucleotidil transferaza terminală (TdT); - L - Blasti MPO-negativi de diferite dimensiuni cu un raport nuclear-citoplasmatic scăzut; răspunsul la TdT este de obicei pozitiv; - L (tip Burkitt) - blasturi mari MPO-negative cu citoplasmă bazofilă, adesea vacuolată și unul sau mai mulți nucleoli distincti; reacția la TdT este negativă Bolile copilăriei Volumul Comitetul de experți al OMS în a ajuns la concluzia că nu este adecvată izolarea acestor forme, deoarece corelarea lor cu imunofenotipul și markerii genetici nu este evidentă O importanță mai mare este clasificarea LLA, bazată pe determinarea imunofenotipului celulelor blastice În prezent, există [Novik A A , Bogdanov A N , ]: T-ALL; V-ALL; Pre-IN-ALL; Pre-pre-B-ALL ALL „general” (markerii celulelor B și T sunt detectați simultan pe suprafața blastelor) În tabel prezintă frecvența, trăsăturile principale ale evoluției clinice și anomaliile citogenetice caracteristice în diferite variante imunologice ale LLA Conform clasificării FAB, se disting variante de AML, ale căror principale caracteristici citologice și citochimice sunt prezentate în tabel , iar anomalii imunofenotipice și citogenetice - în tabel În LMC, se disting leucemia cronică neutrofilă și eozinofilă pentru adulți, juvenile și extrem de rară Alocați cu LMC: faza cronică, faza de accelerare și criza de explozie Leucemia congenitală este de obicei descrisă ca o formă specifică de OL Tabelul Caracteristicile cursului și tulburările cariotipului în diverse TOATE tipurile (Novik A A , Bogdanov A N ) Opțiunea de frecvență Caracteristici clinice Tulburări cariotip T-ALL Adulți %, copii % Mărirea mediastinului, mai frecvent hepatosplenomegalie, neuroleucemie, număr mare de leucocite lnv( ); t( ; ); t( ; ); t( ; ); t( ; ); t( ; ); del( ); Rearanjamente q - ; del( q); de!( q); del( ); t( ; ) Pre-pre-B-ALL Adulți %, copii % Număr mare de leucocite, mai frecvent hepatosplenomegalie, neuroleucemie t( ;ii) „General TOATE” Adulti %, copii % Fara trasaturi caracteristice Hiperploidie; t( ; ); t( ; ); t( ; );t( ; ); t( ; ) Pre-R-ALL Adulți %, copii % Fără caracteristici t( ; ); t( ; ); t( ; ); t( ; ); t( ; ); t( ; ); t( ; ) B-ALL Adulți %, copii % Predomină bărbați; caracterizată printr-o masă tumorală în cavitatea abdominală, neuroleucemie precoce, o incidență mare a afectarii rinichilor, un nivel scăzut de leucocite t ( ; ); t( ; ); del( q); del( ); t( ; ) Pentru L : t( ; ); t( ; ); t( ; ) Capitolul Tabelul Semne citologice și citochimice ale diferitelor variante AML (Novik A A , Bogdanov A N , ) Subtip Frecvență Caracteristici citologice și citochimice Mo - leucemie mieloida acuta nediferentiata % Blasti nediferentiati MPO-negativi fara granule azurofile Mi - leucemie mieloblastica acuta fara diferentiere % > % blasti MPO-pozitivi cu usoare semne de maturare; rareori contine batoane Auer Mg - leucemie mieloidă acută cu o diferențiere de % > % din blastele MPO-pozitive, conținând adesea stick-uri Auer; există celule maturizate din seria granulocitară și - leucemie monocitară acută (Mia - monoblastică; M" - promonocitară) % Monoblaste ( a) și promonocite ( b) cu nuclei localizați excentric Citoplasma conține NSE difuză, se poate colora pentru NASD; Blaturi MRO-pozitive % din blaturile din măduva osoasă) RAPB Anemie refractară cu blasturi crescute ( - % din blastele din măduva osoasă) RAPB-T Anemie refractară cu un conținut crescut de blaști în stadiul de transformare ( - % din blaști în măduva osoasă) Tabelul Criterii de diagnosticare a principalelor forme de SMD Formă Numărul de blaste din mielogramă Numărul de sideroblaste inelare din mielogramă Numărul de blaste din sânge Numărul de monocite din sânge Anemie refractară % % - x /l În anul , a fost propusă o nouă clasificare a MDS, conform căreia se disting două subgrupe: MDS și MDS/MPD (boală mieloproliferativă) În conformitate cu această clasificare, MDS include: ) anemie refractară: a) cu sideroblaste inelare; b) fără sideroblaste inelare; ) citopenie refractară cu displazie multilinie; ) citopenie refractară cu un exces de blasti; ) sindromul c; ) MDS, neclasificat Subgrupul MDS/MPZ include: ) leucemie mielomonocitară cronică; ) leucemie mieloidă cronică atipică; ) leucemie mielomonocitară juvenilă Tratament În OL, terapia este împărțită în perioade: inducerea remisiunii, consolidare, tratament de întreținere cu cursuri periodice de terapie activă (pe oră Bolile copilăriei Volumul stnosti, prevenirea leziunilor sistemului nervos central) Există mai multe programe de terapie care nu pot fi descrise într-un manual, despre care ar trebui citite în literatura suplimentară Ca exemplu, iată protocolul MB- (Moscova-Berlin ), utilizat în Institutul de Cercetare de Hematologie Pediatrică M RF pentru tratamentul copiilor cu LLA [Myagkova S V et al , ] Programul ALL-MB- prevede repartizarea pacienților în două grupe - risc standard (leucocitoză cu admitere mai mică de per µl; vârstă peste an; fără leziune inițială a SNC; fără subvariantă imunologică pre-T/T și/ sau mărirea mediastinală) și grupul cu risc ridicat (toți ceilalți copii) Inducerea remisiunii - faza preliminară a tratamentului cu dexametazonă în doză de mg/m timp de săptămână, apoi inducerea remisiunii pentru un pacient cu risc standard cu dexametazonă zilnică în aceeași doză, injecții săptămânale de vincristină în doză de , mg /m , o injecție inițială de rubomicină în doză de mg/m , injecții intramusculare de L-asparaginază în doză de U/m o dată pe săptămână, în săptămânile a -a și a -a de inducție și injecții săptămânale endolombare de metotrexat, citozină -arabinozida si dexametazona Pacienții cu risc au primit o injecție suplimentară de rubomicină în a -a zi de inducție Consolidarea pentru pacienții cu risc standard a constat în administrarea săptămânală de L-asparaginază în doză de U/m intramuscular în paralel cu aportul zilnic de -mercaptopurină în doză de mg/m și administrarea săptămânală intramusculară de metotrexat la o doză de mg/m , care au fost întrerupte prin cursuri de reinductie vincristină + dexametazonă La acești pacienți, radiațiile nu au fost deloc folosite Pacienții din grupul de risc au primit injecții suplimentare de rubomicină la o doză de mg/m și iradiere craniană la o doză de Gy Terapia de întreținere a constat în -mercaptopurină orală zilnică ( mg/m ), metotrexat intramuscular săptămânal ( mg/m ), întreruptă la fiecare săptămâni prin reinducerea vincristină + dexametazonă cu administrare de medicament endolombar Pacienții cu risc nu au primit metatrexat endolumbal din cauza iradierii anterioare a craniului Administrarea intratecală a medicamentelor a continuat până la de săptămâni de terapie (până la sfârșitul unui an); durata totală a terapiei a fost de ani OnLL Programul de tratament propus de Prof G A Shelong în OML-BFM- , include: Inducerea remisiunii - citosar (citozin-arabinozid) intravenos timp de de ore, în doză de mg/m pe zi, din dimineața zilei până în dimineața zilei a -a și apoi administrarea de ori de cytosar la o doză de mg/m pe zi timp de de minute, din dimineața zilei a -a până în seara zilei a -a; daunorubomicină intravenos timp de minute, în doză de mg/m la fiecare ore, zilele - ; vepezid intravenos timp de oră dimineața în doză de mg/m , zilele - ; citosar endolumbal în prima zi (până la Capitolul an - mg; - ani - mg; - ani - mg; mai vechi de ani - mg) În a -a zi se efectuează o puncție sternală, iar în caz de suprimare bruscă a hematopoiezei (blaste mai mici de %), tratamentul este oprit până la restabilirea hematopoiezei Consolidare - prednisolon oral zilnic in doza de mg/m de la la a -a zi urmată de anulare în zile; -tioguanină în interiorul mg/m , - zile; vincristină intravenos prin bolus în doză de , mg/m în zilele , , - ; adriamicină intravenos timp de o oră în doză de mg/m în zilele , , , ; citosar intravenos bolus mg/m în zilele - , - , - , - ; citosar endolumbal în doze de vârstă în ziua , Aceasta este faza I de consolidare și, după o pauză scurtă (câteva zile), începe faza II - -tioguanină în doză de mg / m pe cale orală zilnic din a -a până în a -a zi; citosar intravenos bolus mg/m în zilele - ; ciclofosfamidă picurare intravenos timp de oră la o doză de mg/m pe zi - ; cytosar în doze de vârstă endolumbal în a -a și a -a zi Intensificarea I și II include o administrare de ore de citosar în doză de g/m la fiecare ore din dimineața zilei până în seara zilei a -a; vepezid intravenos timp de oră mg/m pe zi, cu o oră înainte de administrarea Cytosar în zilele - Terapia de întreținere începe după terminarea blocului II de intensificare și include: -tioguanină - mg/m oral pe zi, Cytosar - mg/m subcutanat la fiecare săptămâni timp de zile consecutive (cu un număr de globule albe mai mare de pe µl - % din doză de la la pe µl - % din doză, iar dacă mai puțin de pe µl - nu se prescrie) În această perioadă, luați în considerare problema transplantului de măduvă osoasă Leucemia mieloidă promielocitică poate fi vindecată în prezent prin administrarea de acid ai-trans-retinoic, care favorizează maturarea celulelor blastice Desigur, acest lucru este posibil numai după ce pacientul este scos din criza de CID (transfuzie de plasmă proaspătă congelată și apoi heparină cu greutate moleculară mică, lecafereză, plasmafereză, terapie prin perfuzie etc ) Aceasta este o realizare uriașă a leucemiei în anii ' Complicațiile terapiei citostatice pot fi împărțite în specifice și nespecifice Unele medicamente citotoxice provoacă complicații caracteristice: vincristina - neurotoxicitate (nevrite, paralizii, ataxie, orbire), sindrom de secreție inadecvată a hormonului antidiuretic, alopecie; rubomicina - cardiotoxicitate (cardiomiopatie - tahicardie, modificări trofice ECG, dificultăți de respirație, scădere a tensiunii arteriale); asparaginaza - reacții alergice până la șoc anafilactic, afectare hepatică (lipidoză), pancreas, inclusiv cetoacidoză; ciclofosfamidă - cistita hemoragică, hepatită toxică, sindrom de secreție inadecvată a hormonului antidiuretic Complicațiile nespecifice ale terapiei citostatice pot fi infecțioase și neinfecțioase Complicațiile neinfecțioase sunt unite prin termenul de boală citostatică Cele mai importante semne ale acesteia sunt inhibarea hematopoiezei normale (granulocitopenie severă, trombocitopenie și anemie), leziuni ale tractului gastrointestinal (o sută) Bolile copilăriei Volumul matita cauzată atât de citostatice, cât și de ciuperci, viruși, bacterii), enteropatie citotoxică (cu predominanță enterită sau colită), afectare hepatică (hepatită toxic-alergică, hepatodistrofie), inimă (cardiomiopatie), plămâni (pneumopatie citostatică, pneumonie pneumocystis) , rinichi (leziuni interstițiale, obstrucția tubulilor cu acid uric), sistemul nervos (encefalopatie, manifestată ca sindrom de apatie, este posibil să se dezvolte și edem cerebral), un risc crescut de apariție a tumorilor maligne Pentru a preveni sindromul de liză tumorală, la momentul inițierii terapiei intensive citostatice, se efectuează terapie cu fluide (volumul zilnic de apă, ținând cont de lichidul băut, atinge cerințele de vârstă și jumătate) în combinație cu alopurinol (zilnic) doza de mg/kg, împărțită în trei prize orale) și numirea bicarbonatului de sodiu deoarece acidul uric se dizolvă mai bine în mediu alcalin Consecințele pe termen lung ale iradierii craniene pot fi dificultăți de învățare, endocrinopatie, inclusiv hipotiroidism, întârziere de creștere și iradiere testiculară - infertilitate, care poate chiar necesita numirea de testosteron în viitor Terapie simptomatică Transfuziile de sânge sunt utilizate pentru agranulocitoză, combinată cu trombocitopenie În aceste cazuri, sângele este transfuzat zilnic Este optim să se selecteze un donator conform sistemului antigenic HLA Copiii cu anemie și Hb mai mică de g/l sunt transfuzați cu globule roșii (aproximativ ml la kg greutate corporală) Cu trombocitopenie profundă (mai puțin de x / l) și prezența sindromului hemoragic, masa trombocitară este transfuzată Copiilor cu leucemie promielocitară, având în vedere tendința lor la DIC, li se prescriu, împreună cu terapia citostatică, transfuzii de plasmă proaspătă congelată, heparină ( UI/kg pe zi, împărțite în injecții; conform indicațiilor, doza este crescută) Copiii cu granulocitopenie profundă și prezența complicațiilor septice sunt transfuzați cu o masă leucocitară (se perfuzează leucocite) Donatorul este selectat în funcție de antigenele HLA Pericolul transfuziei de masă leucocitară (precum și a sângelui integral în general) este dezvoltarea unei reacții grefă-versus-gazdă În acest sens, o pungă cu o masă leucocitară se recomandă să fie iradiată cu o doză de rad înainte de introducerea la copil Complicațiile infecțioase sunt tipice pentru pacienții cu OL În mod optim, într-un spital, copiii ar trebui plasați în cutii sau secții separate, cu cea mai strictă respectare a regulilor de asepsie și antisepsie Orice creștere a temperaturii corpului este considerată un semn de infecție Înainte de izolarea agentului patogen, antibioticele sunt prescrise pe baza factorului larg stabilit la pacienții cu floră oportunistă Administrarea profilactică a antibioticelor sistemice nu este recomandată Noile metode de tratament al pacienților cu AL, în primul rând, se referă la diferite aspecte ale transplantului de măduvă osoasă, ceea ce este deosebit de important pentru pacienții cu ONLL, care dezvoltă adesea aplazie medulară în timpul tratamentului Capitolul Ha Se transplantează măduva osoasă alogenă cu limfocitele T îndepărtate sau măduva osoasă autologă purificată Măduva osoasă alogenă, compatibilă cu antigenele HLA majore, este transplantată imediat după atingerea primei remisiuni Măduva osoasă autogenă a pacientului este luată imediat după remisie, tratată cu anticorpi monoclonali cu imunocitotoxine (de exemplu, cu ricină) și preparate farmacologice (de exemplu, hidroperoxiciclofosfamidă) și administrată pacientului Sunt în curs de dezvoltare metode pentru combinarea chimioterapiei și transplantului de măduvă osoasă sau de celule stem hematopoietice cu administrarea preliminară a factorilor de stimulare a coloniilor - granulocite (G-CSF) sau granulomacrofage (GM-CSF) GM-CSF, administrat cu două zile înainte de începerea chimioterapiei și apoi administrat în momentul chimioterapiei, contribuie la creșterea numărului și a duratei remisiilor în LLA G-CSF și GM-CSF sunt eficiente atât în boala citostatică, cât și în agranulocitoză Cea mai dificilă sarcină în transplantul de măduvă osoasă (BMT) este căutarea unui donator compatibil HLA (cel mai rațional donator-frate, adică fratele-sora pacientului) La sfârșitul secolului trecut (XX) s-a dovedit oportunitatea transplantului de celule stem hematopoietice (HSC) în locul măduvei osoase În medie, măduva osoasă conține HSC per celule IO Dintr-un HSC se formează aproximativ de celule precursoare și celule mature IO [Novik A A și Bogdanov A N , ] Au fost dezvoltate metode pentru obținerea HSC din măduva osoasă și din sângele periferic Cel mai mare număr de celule stem din măduva osoasă se găsește la făt, iar în sângele periferic al unei persoane este prezent la naștere Cantitatea de HSC obținută din sângele placentar la naștere este suficientă pentru transplant la un copil de până la kg Prin urmare, în prezent, nu este neobișnuit ca o sarcină planificată să ajute la sursa MCC pentru copilul cel mai mare din familie care are nevoie de BMT Potrivit A A Novik și A N Bogdanov ( ), TCM și TSCC îmbunătățesc semnificativ prognosticul în tratamentul leucemiei, în special AML și LMC (Tabelul ) Conform datelor acelorași autori, în lume se produc anual aproximativ de TKM și TSKK Se dezvoltă și metode imunologice de tratament: introducerea interferonului α (eficient doar pentru celulele păroase AL), interleukina- , vaccinarea BCG (după schemă!) O dietă pentru pacienții cu leucemie acută are nevoie de o proteină bogată în calorii și jumătate față de normele de vârstă, fortificată, bogată în minerale (tabelul a) Atunci când se prescriu glucocorticoizi, dieta este îmbogățită cu alimente care conțin multe săruri de potasiu și calciu Aspectele deontologice sunt foarte importante în managementul unui copil cu OL și în conversațiile cu părinții săi Un copil nu ar trebui să primească niciodată un diagnostic Având în vedere trauma psihologică și fizică a regimurilor moderne de tratament, este important să se pregătească copilul și părinții pentru anumite proceduri Părinții trebuie informați cu privire la diagnostic de îndată ce acesta devine sigur, Bolile copilăriei Volumul Tabelul Supraviețuire fără boală de cinci ani după BMT și TSCC în AML (Novik A A și Bogdanov A N , ) BMT alogene de la un donator înrudit cu HLA Momentul supraviețuirii BMT Prima remisiune completă - % A doua remisiune - % AML în principal refractar - % TCM autolog și TSCC Momentul supraviețuirii BMT Prima remisiune completă - % A doua remisiune - % BMT alogen de la un donator neînrudit cu HLA Momentul supraviețuirii BMT Prima remisiune completă în prezența unor factori de prognostic advers, de exemplu t ( ; ) - % dar în același timp inspirați-i cu optimism, explicând posibilitățile terapiei moderne Este necesar să fii foarte atent la părinți, la întrebările, solicitările acestora Regimul pacientului este determinat de starea lui și de datele hematologice Observarea dispensarului Este efectuat de un hematolog al unui centru specializat și de un medic pediatru local Având în vedere că pacientul primește terapie citostatică aproape tot timpul, este necesar să se facă un test de sânge cel puțin o dată la săptămâni Cu terapia de întreținere, citostaticele sunt administrate o dată pe săptămână, înainte de aceasta este necesar să se numără numărul de leucocite, deoarece dacă acestea sunt mai mici de la μl ( x / l), atunci medicamentele nu sunt utilizate Ei dau medicamente care cresc numărul de leucocite (extract de Eleuterococ picătură pe an de viață de ori pe zi, nucleinat de sodiu, dibazol, pentoxid, meta-cil) și numai cu o creștere a numărului de leucocite mai mare de , x / Reiau terapia citostatică Se face o mielogramă înainte și după fiecare curs de reinducție, care se efectuează într-un spital Schimbare nedorită a condițiilor climatice Copilul este scutit de vaccinări preventive, educație fizică Trebuie protejat de efort fizic, traume psihice, răcire, infecții accidentale Clasele conform programului școlar nu sunt contraindicate, dar este mai bine să studiați acasă, deoarece la școală, în special în perioada de iarnă-primăvară, infecțiile respiratorii acute la copii sunt frecvente Prognoza Din păcate, conform clinicii la momentul diagnosticării OL, nu este întotdeauna posibil să vorbim cu încredere despre prognostic Printre pacienții cu LLA, există un grup Capitolul Tabelul Factori de prognostic în LLA la copii (Miller D R , ) Factori Grup de risc standard Grup de risc ridicat Date demografice: Vârsta - ani Mai puțin de și mai mult de ani Gen Fete Băieți Clinic Numărul de celule albe din sânge la diagnostic Mai puțin de /µL Mai mult de /µL Mărirea ganglionilor limfatici Absenta, moderată Pronunțată Hepatosplenomegalie Absenta, moderata Severa (peste cm) Mase mediastinale Absent Prezent Hemoglobină Sub g/l Mai mult de g/l Număr de trombocite Mai mult de /µL Mai puțin de /µL Caracterizarea exploziilor Morfologie L, L C Reacție cifrată Pozitiv Negativ Citogenetică Hiperploidie t și alte translocații, hipoploidie-DIA Indicele mitotic Scăzut Ridicat Markeri de suprafață ai celulelor (nici-T, nici-B), având un antigen comun pentru TOATE celulele T sau B Receptori glucocorticoizi Cantitate mare Cantitate redusă Imunoglobuline la momentul diagnosticului ALL Niveluri normale de IgG, IgA, IgM Niveluri scăzute de IgG, IgA, IgM Răspuns la terapie Blasturi de măduvă osoasă în ziua de terapie % sau mai puțin Blasturi de măduvă osoasă în ziua de terapie % pu copii de risc standard cu un prognostic favorabil, de regulă, și un grup de pacienți cu risc ridicat (cel mai adesea cu un prognostic nefavorabil) - Tabel Astfel, cel mai bun prognostic pentru LLA este la pacienții din grupul de risc standard, fără markeri de celule B și T pe limfoblaste, dar cu LLA (un antigen comun pentru LLA) În general, % dintre toți copiii cu LLA obțin remisie până la sfârșitul primei luni de terapie La - % dintre pacienții cu o variantă de celule și LAL-pozitiv cu terapie rațională, remisiunea durează ani, în absența LAL, remisiunea de o astfel de durată are loc doar la %, iar în pre-B și B -variante, LLA cu celule T este experimentata de ani doar - % dintre pacienti Aproximativ același procent de supraviețuire la ani în ONLL În același timp, cu cât sunt detectate celule mai mature în ONLL, cu atât prognosticul este mai rău În prezent, conform literaturii mondiale, probabilitatea de vindecare a LAL este de cel puțin - %, AML - - % Probabilitatea de vindecare este mai mică dacă la un pacient se găsește orice tip de translocare (Tabelul ) Bolile copilăriei Volumul Tabelul Factori de prognostic în AML (Novik A A și Bogdanov A N , ) Factori pozitivi Factori negativi LMA primară LMA secundară (după MDS sau terapia citostatică) Variante Mg, Ms și Md ale AML Variante Mo, Mi, Ms, Ms și Mt ale AML Anomalii cariotip normale sau citogenetice: t( ; ); t( ; ); ipviib; del( q) Anomalii citogenetice t( ; ); del( q); -cinci; - ; del( q); anomalie p, trisomie Vârsta mai mică de de ani Vârsta mai mică de sau mai mare de de ani Absența neuroleucemiei Prezența neuroleucemiei Mai puțin de x */L WBC la diagnostic Mai mult de x /L WBC la diagnostic Desigur, prognosticul este foarte dependent de activitatea terapiei de întreținere și anti-recădere; calitatea observării la dispensar și medicamentele pentru chimioterapie utilizate; posibilitățile de selectare a unui donator compatibil HLA pentru transplant de măduvă osoasă sau procesare și stocarea măduvei osoase a pacientului primită în remisie; complicații infecțioase cumulate; sensibilitatea individuală a pacientului la efectele secundare ale medicamentelor chimioterapice utilizate, prezența unei gene pentru rezistența la medicamente multiple (mdr-gene) De obicei, recidivele AL apar in primii ani de la obtinerea primei remisiuni Se crede că, dacă prima remisiune continuă la fete timp de ani și la băieți timp de ani, atunci se poate pune problema opririi terapiei În același timp, se efectuează metode citogenetice și alte metode de cercetare (căutare de oncogene, celule cu markeri ALL etc ) Defalcări specifice ale cromozomilor, oncogene sunt în prezent detectate într-un mod relativ ieftin și cu forță de muncă intensivă, folosind reacția în lanț a polimerazei Pe fondul tratamentului de întreținere sau după finalizarea acestuia pot apărea și alte boli tumorale - limfom cu celule B etc Sunt descrise cazuri de recidivă a LAL la și chiar la ani de la întreruperea terapiei, adică se poate vorbi despre recuperarea un copil care a avut TOATE, chiar și după terminarea terapiei specifice ar trebui făcută cu mare atenție Leucemie mieloidă cronică (LMC) Incidența LMC este de , la de copii pe an, adică LMC reprezintă % din toate leucemiile la copii Tipul juvenil apare de obicei la copiii cu vârsta sub - ani și se caracterizează printr-o combinație de anemice (paloare, slăbiciune, pierderea poftei de mâncare etc ), hemoragice, intoxicații (stare febrilă, dureri osoase etc ), proliferative (limfadenopatie severă, hepatosplenomegalie) Capitolul sindroame În anamneză, și adesea la internarea în clinică, se notează xantom și erupții cutanate eczematoase (mai des pe față) Analizele de sânge relevă anemie de severitate diferită (cu tendință la macrocitoză), trombocitopenie, o creștere a VSH și leucocitoză cu o schimbare bruscă până la mieloblaste (de la la % sau mai mult) cu prezența tuturor formelor de tranziție (promielocite, mielocite) , tânăr, înjunghiat), monocitoză pronunțată Leucocitoza variază de obicei între și x /l În măduva osoasă - celularitate crescută, inhibarea germenului megacariocitar; procentul de celule blastice este mic si corespunde cu cel din sangele periferic, dar toate prezinta semne de anaplazie (disocierea maturarii nucleului si citoplasmei, vacuolizarea citoplasmei, plierea structurii cromatinei etc ) Reacțiile citochimice sunt pozitive pentru lipide și peroxidază în celulele blastice; activitatea fosfatazei alcaline este redusă (precum și în neutrofile, care este unul dintre argumentele diferențierii de reacțiile leucemoide în infecții, când activitatea fosfatazei alcaline în neutrofile este crescută) Semnele caracteristice de laborator în forma juvenilă sunt și absența cromozomului Ph în cultura celulelor măduvei osoase, un nivel ridicat de hemoglobină fetală ( - %), care deosebește această formă de tipul adult de leucemie mieloidă la copii În cultura celulelor sanguine, creșterea coloniilor monocitare La % dintre copii este detectată absența uneia din a -a pereche de cromozomi Tipul adult de LMC este uneori diagnosticat în timpul examinărilor de rutină, în timpul analizelor de sânge la copiii de vârstă școlară, adică boala se dezvoltă treptat LMC adult este de două ori mai frecventă decât LMC juvenilă Se crede că aproximativ % dintre pacienții cu LMC nu prezintă simptome clinice în momentul diagnosticării și sunt diagnosticați doar hematologic La % dintre pacienți se observă hepatosplenomegalie, la % - doar splenomegalie Uneori, LMC începe cu scădere în greutate, slăbiciune, febră, frisoane Există trei faze ale LMC: ) lent, cronic (durează aproximativ ani); ) accelerare (cu durata de aproximativ - , ani), dar cu un tratament adecvat, boala poate fi readusă în faza cronică; ) finală (exacerbare terminală, fază de accelerare rapidă, care durează - luni și se termină de obicei cu moartea) În perioada de accelerare a tabloului clinic și hematologic dezvoltat al bolii, se observă de obicei stare generală de rău, oboseală crescută, slăbiciune, abdomen mărit, durere în hipocondrul stâng, durere la atingerea oaselor Splina este de obicei foarte mare (Fig ) Hepatomegalia este mai puțin pronunțată Limfadenopatia este de obicei minimă Analizele de sânge evidențiază anemie moderată, număr normal sau crescut de trombocite și hiperleucocitoză (de obicei peste x /L) Formula leucocitară este dominată de promielocite, mielocite, dar există Bolile copilăriei Volumul Orez Splenomegalie la un pacient cu leucemie mieloidă cronică atât mieloblaste (aproximativ - %) cât și metamielocite, forme înjunghiate și segmentate, adică nu există gaping leucemic Multe forme de serie eozinofile și bazofile, limfopenie, VSH crescut În măduva osoasă, pe fondul creșterii celularității, există o ușoară creștere a elementelor blastice, o reacție metamielocitară și mielocitară pronunțată La cariotiparea la % dintre pacienți, se găsește un cromozom mic suplimentar în grupul celei de-a -a perechi - așa-numitul cromozom Philadelphia (cromozomul Ph') - rezultatul unei translocări echilibrate a materialului între cromozomii și t ( ; ) (q ; qll) Această translocare transferă o proto-oncogenă numită c-ahl din locația sa normală pe cromozomul într-o nouă locație pe cromozomul numită bcr Ca rezultat, se formează o nouă genă himerică bcr/aB, ceea ce duce la creșterea activitatea enzimei tirozin kinazei, care stimulează clona tumorală Experimentul a demonstrat că această genă este cea care provoacă dezvoltarea LMC Cromozomul Ph' se găsește la % dintre copiii cu LLA și % cu LMA Nivelul hemoglobinei fetale este normal ( %) sau ușor crescut (până la - %) În ambele forme de LMC, conținutul de vitamina B| din serul sanguin este semnificativ crescut Exacerbarea terminală a LMC decurge ca o criză blastică acută cu sindrom hemoragic și intoxicație: colorarea pielii cenușiu-pământoase, limfadenopatie generalizată, leziuni osoase, hipertermie, nu întotdeauna asociată cu infecție Potrivit lui A G Rumyantsev, criza blastică la copiii cu LMC apare la % din tipul de mieloblast, la , % dintre pacienți - la tipul limfoblastic, la , % - mixt Tratament Principiile dietei și regimului, organizarea îngrijirii pacienților sunt aceleași ca în leucemia acută Splenectomia nu este indicată În cazul crizelor blastice, tratamentul se efectuează conform programelor de tratare a leucemiei mieloide acute Totodată, s-a constatat că în % din cazurile cu criză blastică sunt detectate blasti TdT pozitiv Capitolul tu În aceste cazuri, combinația de prednisolon ( mg/m oral pe zi) și vincristină ( , mg/m intravenos săptămânal) duce la remisie în - săptămâni Următoarea schemă este considerată rațională [Pavlova M N , ]: ) în prezența hiperleucocitozei de peste de mii per μl, se prescrie pe cale orală tioguanină mg / m zilnic; citosar mg/m intravenos prin bolus ( zile perfuzie, zile pauză) Aceste două citostatice sunt administrate pacientului până când nivelul de leucocitoză din sânge scade la mii pe μl, apoi se trece la tratamentul cu litalir; ) litalir (hidroxicarbamidă, hidrare) se prescrie în doză de mg/kg pe zi în două prize (în capsule) până când numărul de leucocite din sânge scade la un nivel de mii pe μl, după care o întreținere individuală doza este selectată pentru pacient pentru a menține cantitatea de leucocite la un nivel de aproximativ per pl În paralel cu scăderea numărului de leucocite din sânge în timpul tratamentului cu Litalir, scade și dimensiunea splinei; ) interferonul (intronul a- b) se prescrie în doză de milioane/m pe zi intramuscular Cursul standard de tratament cu interferon este de săptămâni, dar poate fi continuat mai mult timp În același timp, % dintre pacienții cu LMC obțin remisie în timpul tratamentului cu intron (în %, durează mai mult de ani) Introducerea intronului poate provoca febră, frisoane și alte fenomene asemănătoare gripei: tahicardie, dureri în abdomen, articulații, greață, vărsături În aceste cazuri, tratamentul este temporar anulat Regimul de tratament pentru intronul LMC este încă în curs de elaborare Din păcate, la % dintre pacienți pe fondul terapiei medicamentoase și în % după tratament \ niya intronome, chiar și în perioada de remisiune clinică completă, modificările citogenetice (cromozomul Pb') sunt păstrate Transplantul de măduvă osoasă este o modalitate eficientă de tratare a LMC atât în forma adultă, cât și în cea juvenilă, dar în stadiile incipiente ale bolii sau remisia clinică și de laborator indusă de medicamente Varianta juvenilă este mult mai rezistentă la terapie, iar regimul său de tratament nu a fost elaborat Tratamentul este prescris conform schemelor VAMP, CAMP etc Terapia de susținere în caz de remisiune este aceeași ca și în leucemia acută Tratamentul simptomatic este același ca pentru leucemia acută Prognoza Prognosticul pentru tipul juvenil este nefavorabil - pacienții mor în primul an de tratament La tipul adult, durata bolii este de câțiva ani Unii pacienți trăiesc ani sau mai mult După un transplant de măduvă osoasă cu succes, ambele forme de LMC se pot recupera Bolile copilăriei Volumul HISTIOCITOZA COPILĂRII (DH) DG este un grup de boli de origine constituțională, cu etiologie neclară, cu proliferare pronunțată a celulelor sistemului monocite-macrofag și a celulelor sistemului dendritic Frecvență Frecvența DG este de aproximativ caz pe an la de mii de copii sub an și pacienți pe an la milion de copii sub ani [Miller D R , ] Clasificare Conform recomandărilor grupului internațional de experți privind DG ( ), trebuie să se distingă următoarele forme (Tabelul ) Histiocitoza X este un grup de boli (inițiate în prezent de C Nezelof ( ) se numesc histiocitoză a celulelor Langerhans - L KG), a cărei legătură patogenetică comună este proliferarea reactivă a celulelor Langerhans ale pielii (celule de proces) care au granule Bierbeck la microscopie electronică sau CDl-glicoproteină și S - neuroproteină în studiul cu anticorpi monoclonali În al doilea rând, în vacuolele citoplasmei celulelor, există o acumulare de produse ale metabolismului lipidic afectat, colesterol, dând nodulilor de proliferare o culoare galbenă, care a dat numele uneia dintre variantele bolii - xantom Tabelul Clasificarea histiocitozei la copii DG clase I II III Tipul celular R Celule Langerhans (dendritice) Fagocite-macrofage mononucleare Celule maligne ale sistemului monocite-macrofage Funcțiile celulare normale Prezentarea antigenului Procesarea antigenului, fagocitoză - Semne de diagnostic (criterii) CD -glicoproteina și S- -neuroproteina +, granulele Birbeck la microscopia electronică a macrofagelor leziunii Absența granulelor Birbeck și CD -glicoproteina și neuroproteina S- , colorare pozitivă pentru esteraza nespecifică Semne de malignitate Boli Histiocitoză cu celule Langerhans (Histiocitoză X) Limfohistiocitoză eritrofagocitară familială Limfohistiocitoză hemofagocitară asociată cu infecții Xantogranulom juvenil Reticulohistiocitom Histiocitoză sinusală cu limfadenopatie masivă Adenopatie masivă Limfohistiocitoză acută Limfohistiocitoma acută Capitolul toz Celulele Langerhans provin din măduva osoasă și durata șederii lor în piele este de aproximativ săptămâni, sunt funcționari prezentatori de antigen ai epidermei, produc interleukină- , inducând activarea celulelor T, respingerea grefei; mediază răspunsul imun în dermatita atopică, poartă receptorii IgG C și Fc, HLA-DRhCDI pe suprafața lor Există trei forme ale cursului histiocitozei X: boala Abt-Letterer-Siwe, boala Hand-Schüller-Christian (xantomatoză), granulomul eozinofil (boala Taratynov), care diferă în tabloul clinic și prognostic, dar tranzițiile reciproce ale granulomului eozinofil în boala Hand-Schüller sunt descrise -Christian, iar apoi în boala Abt-Letterer-Siwe (în literatura anilor , aceste trei forme sunt numite LCH focală, PCH multifocală, LCH diseminată) Etiologie și patogeneză Etiologia și patogeneza LCH nu sunt încă clare Boala nu este contagioasă; după introducerea materialului din leziunile animalelor nu s-au constatat modificări patologice la acestea Este puțin probabil ca aceasta să fie o tumoare, deoarece este posibilă resorbția spontană a leziunilor; în plus, este tipic când doar oasele sunt afectate și cursul este lung Cea mai convingătoare opinie este că PCH este un proces imunopatologic cu PCH ulterioară mediată de citokine Într-adevăr, un număr de pacienți au o deficiență de supresoare T (limfocite CDS), atrofie corticală în ganglionii limfatici și displazie de timus La astfel de pacienți, observați de D R Miller ( din cu xantomatoză), s-a obținut o remisie completă atunci când au fost tratați cu hormoni timusici Cu boala Abt-Letterer-Siwe, copiii au o imunodeficiență profundă combinată cu un defect mai semnificativ în legătura celulară În aceste cazuri, doar transplantul de măduvă osoasă și terapia imunosupresoare pot ajuta În clasa a II-a, DG la copii este de obicei izolat din diferite variante de virusuri herpetice (herpes simplex, citomegalie, tip VI etc ), adenovirus Terapia citostatică și imunosupresoare sunt ineficiente S-a demonstrat tratament antiviral specific, uneori transplant de măduvă osoasă Etiologia și patogeneza clasei III DG sunt similare cu leucemiile În LCH se discută rolul herpesvirusului de tip VI Tabloul clinic Boala Abt-Letterer-Siwe se dezvoltă în majoritatea cazurilor la o vârstă fragedă, în principal în primul an de viață Boala poate începe treptat, cu letargie, anorexie, scăderea creșterii în greutate, leziuni ale pielii (dermatită seboreică) și mucoaselor, stare subfebrilă și, de asemenea, acut, cu febră septică Pentru perioada de manifestări pronunțate ale bolii sunt caracteristice: ) febră periodică de tip septic; Bolile copilăriei Volumul ) modificări ale pielii (pe lângă dermatita seboreică, se observă erupții papulare roz la nivelul sternului, coloanei vertebrale, acoperite cu cruste gălbui, hemoragii mici-puncte); ) hepatosplenomegalie cu o creștere generalizată a ganglionilor limfatici periferici; ) leziuni interstițiale ale plămânilor (focare miliare care formează o rețea delicată care se extinde la ambele câmpuri pulmonare), uneori focare de distrugere; ) focare distructive de formă neregulată în oasele plate, care seamănă cu o hartă geografică la examenul cu raze X și se manifestă clinic ca o umflare a craniului de consistență diferită; ) otita medie, uneori mastoidita, diabet insipid, exoftalmie La analiza sângelui periferic, se observă trombocitopenie, anemie, VSH crescută, leucocitoză cu creșterea numărului de neutrofile, plasmă și celule reticulare Foarte des, se acumulează o infecție secundară și se poate dezvolta sepsis Boala Hand-Schuller-Christian poate apărea la copiii de orice vârstă mai mari de un an În cazuri tipice, se observă o triadă de simptome: defecte ale oaselor craniului, exoftalmie, diabet insipid Cu toate acestea, această triadă caracteristică de simptome nu se dezvoltă în primele luni ale bolii și nu la toți pacienții Înfrângerea oaselor craniului (clinic - umflarea elastică moale, radiografic - focare bizare de distrugere asemănătoare unei hărți geografice) este cel mai constant simptom Împreună cu aceasta, pacientul este observat în diferite combinații ale următoarelor leziuni: ) modificări similare cu cele care apar la nivelul craniului în alte oase plate, coloana vertebrală; ) exoftalmie (Fig ) și leziuni cutanate periorbitale; ) diabet insipid; ) întârzierea creșterii, dezvoltarea fizică și sexuală; ) hepatomegalie, limfadenopatie, mai rar hepatosplenomegalie; ) leziuni de xantom gălbui pe piele, combinate cu hemoragii; ) erupții papulare și seboreice pe scalp, spate; ) stomatită, otită recurentă; ) infiltrate pulmonare În sângele periferic, examenul morfologic arată leucocitoză, VSH crescut, uneori eozinofilie și trombocitopenie Granulomul eozinofil (boala Taratynov) este diagnosticat mai des la copiii de vârstă preșcolară și școlară și se caracterizează prin slăbiciune, Capitolul Orez Exoftalmie la un pacient cu xantomatoză oboseală, pierderea poftei de mâncare, dureri osoase (deseori după leziune), gneis, dermatită seboreică Sunt afectate oasele plate (craniu, pelvis, coaste) și tubulare (coapsă, picior inferior, umăr), precum și coloana vertebrală Pe radiografie, focarul de distrugere are o formă rotunjită, ovală, mai rar neregulată, cu un contur festonat policiclic, fără scleroză înconjurătoare Uneori boala este asimptomatică, iar focarul de distrugere este găsit întâmplător, în timpul examinării cu raze X La analiza sângelui periferic, pacienții găsesc o VSH crescută, mai rar eozinofilie Deși granulomul eozinofil poate dispărea spontan fără tratament, unii pacienți pot dezvolta diabet insipid, exoftalmie, focare de distrugere în alte oase, care este însoțită de hepatomegalie, anemie, modificări ale pielii Experiența noastră indică posibilitatea dezvoltării anemiei hemolitice autoimune la pacienții cu granulom eozinofil, iar acesta poate fi unul dintre primele semne ale bolii Histiocitoza de clasa a II-a se dezvoltă de obicei la copiii din primul an de viață și începe cu manifestări nespecifice, cum ar fi sănătatea afectată, pofta de mâncare slabă și creșterea în greutate, erupții cutanate cu pete papulare și febră În viitor, pancitopenia este detectată cu o scădere predominantă a numărului de eritrocite și trombocite, o creștere a ficatului și/sau a splinei, a ganglionilor limfatici, semne de meningoencefalită La unii pacienți, ganglionii limfatici cervicali sunt preponderent măriți și este detectată histiocitoza sinusală Diagnosticul este posibil pe baza rezultatelor unei mielograme, a unei examinări histologice a probelor de biopsie, unde se găsesc eritrocite fagocitare - macrofage (histocite) Diagnostic si diagnostic diferential Diagnosticul se bazează în primul rând pe constatările caracteristice clinice, radiologice și hematologice Pentru a confirma diagnosticul de histiocitoză, este recomandabil să se efectueze o mielogramă, o biopsie a pielii, un ganglion limfatic, o puncție a zonei afectate a osului craniului și o biopsie a focarului de distrugere osoasă Pentru a confirma diagnosticul, granulele lui Birbeck sunt detectate prin microscopie electronică, CD-glicoproteina în leziuni Histiocitoza, in functie de tabloul clinic al bolii, se diferentiaza de osteomielita, tuberculoza osoasa, neuroblastom, tumori cerebrale primare si metastatice, sarcom osteoclastic, osteodistrofie fibroasa, limfogranulomatoza, leucemie, boala Gaucher, Niemann-Pick, hipertensiune portala cu bloc extrahepatic Bolile copilăriei Volumul Tratament Depinde de evoluția bolii În formele acute cu afectare generalizată a organelor interne, se utilizează vinblastină cu prednisolon Vinblastina se administrează intravenos o dată pe săptămână în doză de mg/m , prednisolonul se administrează pe cale orală zilnic la mg/m Durata terapiei este determinată de eficacitatea acesteia, dar cursul obișnuit de inducere a remisiunii este de săptămâni, apoi trec la terapia de întreținere timp de an: -mercaptopurină mg/m + prednisolon ( mg/m ) în ziua - din saptamana si vinblastina ( mg/m ) in prima zi a saptamanii În cazul depistarii precoce a rezistenței la terapie, perfuziile de vinblastină sunt combinate cu administrarea de Vepezid mg/m Sunt propuse scheme de terapie combinată cu utilizarea dexametazonei, globulinei antilimfocitare, vepezidului și ciclosporinei Unii autori folosesc anticorpi monoclonali la antigenul CD în tratament Dacă se detectează un deficit de limfocite CDS, este indicat tratamentul cu hormoni timusici Cu granulomul eozinofil și boala Hand-Schuller-Christian, care apare numai cu leziuni osoase și/sau diabet insipid, de obicei nu este nevoie de un astfel de tratament masiv În același timp, utilizarea izolată a glucocorticoizilor în orice formă de histiocitoză X este considerată o terapie inadecvată Este recomandabil să prescrieți aceste medicamente numai cu citostatice Cu leziuni focale ale oaselor și zona șeii turcești cu diabet insipid, se utilizează radioterapia Diabetul insipid este o indicație pentru tratamentul cu adiurecrină sau desmopresină Cu leziuni cutanate limitate, se folosesc unguente cu glucocorticoizi, dexametazonă, muștar În tipul II DG, o terapie specifică antiinfecțioasă, adică antiviral, are un efect pozitiv Prognoza Este determinată de gradul de generalizare a procesului Se crede că, în absența leziunilor organelor interne, chiar și în prezența unei leziuni osoase generalizate, prognosticul este favorabil Cu granulomul eozinofil, prognosticul este de obicei favorabil, iar cu boala Abt-Letterer-Siwe, este încă mai des nefavorabil Rata generală de recuperare pentru toate formele de histiocitoză X este de % Limfogranulomatoza (LGM) Limfogranulomatoza (boala Hodgkin) - limfom malign, a fost descris pentru prima dată de medicul englez T Hodgkin în Capitolul Frecvență LGM reprezintă aproximativ % din toate bolile neoplazice la copii La băieți, LGM apare de aproximativ două ori mai des decât la fete Incidența LGM este de aproximativ caz la de copii pe an De obicei, copiii mai mari de - ani se îmbolnăvesc Există indicii neclare ale unei incidențe mai mari a LGM la copiii cu amigdalectomie Etiologie și patogeneză Cauza LGM este necunoscută Ipoteza virusului se bazează pe detectarea ADN-ului virusului Epstein-Barr în leziuni și anticorpi împotriva acestui virus în sângele unor copii cu LGM Cu toate acestea, majoritatea autorilor consideră că acesta este mai degrabă un marker al unei stări de imunodeficiență în creștere caracteristică LGM, manifestată printr-o scădere progresivă a numărului absolut de limfocite T, inhibarea activității lor funcționale Pacienții cu LGM devin foarte sensibili la viruși, infecții microbiene și fungice În etapele finale ale LGM la adulți, starea pacienților și starea imunitară seamănă cu boala grefă contra gazdă La copii, suprimarea imunității T este mult mai puțin frecventă și mai puțin profundă În LGM, nu au fost găsite anomalii cromozomiale permanente (cu excepția hiperploidiei celulelor Reed-Berezovsky-Sternberg) Natura tumorală a LGM are cel mai mare număr de susținători care își bazează opinia pe evoluția constantă a bolii fără tratament, tendința de creștere infiltrativă în stadiul terminal al bolii Se crede că în LGM există o geneză unicentrică (clonală) a procesului cu originea din celulele progenitoare ale seriei monocite-macrofage Clasificare În , Comitetul Internațional Multidisciplinar a modificat clasificările anterioare ale HP, după cum urmează (Tabelul ) La verificarea stadializării LGM, rezultatele unui examen fizic amănunțit, examen cu raze X (radiografie toracică, tomografie computerizată a toracelui, abdomenului și pelvisului), hemograma clinică completă, trepanobiopsie bilaterală, examen histologic al ganglionului limfatic se ia în considerare biopsia și, dacă este indicată, limfangiografia extremităților inferioare, laparotomia Variante histologice ale LGM: Scleroza nodulară este cea mai frecventă variantă, apare la % dintre copiii cu LGM, are un prognostic bun Când se colorează cu hematoxilină-eozină, se găsesc fibre de colagen eozinofile de diferite lățimi, împărțind ganglionii limfatici în noduli limfoizi (noduli) albăstrui separati La gradul II de scleroză există Bolile copilăriei Volumul Tabelul Clasificarea limfogranulomatozei Cotswold Semne de scenă Implicarea unei regiuni a ganglionilor limfatici sau a unei structuri limfoide (de exemplu, splina, timusul, inelul lui Waldeyer) II Afectarea a două sau mai multe zone ale ganglionilor limfatici de pe aceeași parte a diafragmei; mediastinul - o zonă a leziunii, limitată lateral de ganglionii limfatici ai porților plămânilor; numărul de regiuni anatomice trebuie să fie indicat printr-un număr (de exemplu, II) III Afectarea ganglionilor limfatici sau a structurilor limfoide de ambele părți ale diafragmei (III); cu sau fără implicarea hilului hepatic și a splinei, ganglioni limfatici celiaci (IC; cu afectare a ganglionilor limfatici para-aortici, iliaci sau mezenterici (III) IV Implicarea locurilor extraganglionare (altele decât cele indicate la punctul E) A - curs asimptomatic; B - febră, transpirații abundente, scădere în greutate; X - leziune masivă: extinderea mediastinului cu mai mult de o treime sau dimensiunea ganglionului limfatic este mai mare de cm; E - implicarea unei singure zone extraganglionare de-a lungul lungimii sau proximal de zona modală cunoscută; CS, stadiu clinic; PS - stadiu patohistologic zone epuizate de limfocite sau cu un număr mare de celule Reed-Berezovsky-Sternberg Uneori se găsesc focare de scleroză În prima etapă, numărul de celule Reed-Berezovsky-Sternberg este mic Varianta cu predominanta limfoida - tesutul afectat este format din limfocite mici si histiocite epitelioide benigne Celulele Reed-Berezovsky-Sternberg sunt rare Prognosticul este bun dacă nu există o variantă nodulară Depleția limfoidă - o variantă în care în biopsie sunt detectate focare de necroză, multe celule Reed-Berezovsky-Sternberg și un număr foarte mic de limfocite De obicei, această variantă este asociată cu LGM stadiul IV cu infiltrare a măduvei osoase, febră debilitantă Varianta de celule mixte (a doua cea mai frecventă la copiii cu LGM) se caracterizează prin prezența unui număr mare de celule tipice Reed-Berezovsky-Sternberg, înconjurate de histiocite reactive, limfocite mici, neutrofile, eozinofile, plasmocite și focare mici de necroză Boala poate apărea ca o leziune focală sau parțială a ganglionilor limfatici, dar poate fi caracterizată printr-o progresie rapidă Celulele Reed-Berezovsky-Sternberg sunt descrise de S Ya Berezovsky în , K Sternberg în și cel mai atent de D Reed în și sunt celule gigantice (diametrul - microni) cu două și un nucleu mai lobulat și nucleoli uriași eozinofili, asemănător incluziunii Adesea sunt descrise ca celule multinucleate Celulele clasice Reed-Berezovsky-Sternberg au nuclei simetrici în oglindă care arată ca ochii unei bufnițe; citoplasma celulei este palidă (gri deschis Capitolul Orez Ganglionii limfatici cervicali măriți la un pacient cu LGM albastru), celular, bogat în vacuole Precursorii celulelor Reed-Berezovsky-Sternberg (celule Hodgkin) sunt mononucleare cu un nucleol mare în nucleu Tabloul clinic Cel mai tipic simptom este umflarea ganglionilor limfatici În majoritatea cazurilor (la / dintre copiii cu LGM), procesul începe cu ganglionii limfatici cervicali și/sau supraclaviculari pe una sau ambele părți (Fig ) Unul sau mai mulți ganglioni limfatici ai grupului cervical devin dens elastici, crescând progresiv, dar la palpare sunt nedureroase, nu sunt lipiți unul de celălalt („cartofi în sac” în expresia figurată a lui A A Kisel) Aproximativ o cincime la copiii bolnavi cu LGM, procesul începe cu o creștere a ganglionilor limfatici mediastinali Mai rar, procesul primar începe cu o creștere a ganglionilor limfatici ai axilei, submandibulare și cavității abdominale Doar la % dintre pacienți la prima vizită se găsesc leziuni ale ganglionilor limfatici de pe ambele părți ale diafragmei Cu o creștere focală a ganglionilor limfatici numai în regiunea cervicală, pacienții pot să nu prezinte nicio plângere, nu au semne de intoxicație Pe măsură ce procesul se răspândește, crește slăbiciunea, oboseala, scade pofta de mâncare, copilul slăbește, apar febră inexplicabilă, transpirații nocturne Febra sub formă de valuri, transpirațiile nocturne, pruritul sunt tipice în special pentru LGM Febră, transpirații nocturne abundente, scăderea în greutate (pierderea a % din greutatea corporală), mâncărimea pielii, creșterea dimensiunii ficatului cu încălcarea funcțiilor sale sunt semne de intoxicație, adică simptome B Dezvoltarea rapidă a simptomelor de intoxicație este caracteristică înfrângerii ganglionilor limfatici abdominali, când organele parenchimatoase sunt implicate devreme în proces Odată cu progresia LGM, plămânii, pleura, tractul gastrointestinal, măduva osoasă, scheletul, creierul și măduva spinării (stadiul IV al bolii) pot fi de asemenea afectați Imunodeficiența progresivă determină predispoziția pacienților cu LGM la boli infecțioase Rujeola, infectii cauzate de virusurile herpetice (varicela, herpes zoster, citomegalie etc ) Bolile copilăriei Volumul Diagnostic Baza diagnosticului ar trebui să fie o examinare histologică a ganglionului limfatic afectat luată în timpul unei biopsii și detectarea celulelor Reed-Berezovsky-Sternberg în material Puncția cu ac a ganglionului limfatic este nedorită, deoarece nu oferă motive pentru rezolvarea problemei variantei histologice a LGM Când se analizează sângele periferic pentru LGM, o creștere bruscă a VSH și neutrofilie, creșterea limfocitopeniei sunt tipice Numărul total de leucocite poate fi fie normal, fie ușor crescut sau scăzut Pe măsură ce boala progresează, apar anemia și trombocitopenia În stadiile incipiente ale bolii, mielograma dezvăluie iritația granulocitopoiezei, eritropoiezei, megacariocitopoiezei, o reacție eozinofilă sau reticuloplasmacitară, dar pe măsură ce LGM progresează, inhibarea atât a mielo- și eritro-megacariocitopoiezei crește, iar celulele Reed-Sternovskii apar În stadiile terminale, este posibilă aplazia totală a măduvei osoase, parțial datorită terapiei citostatice complexe Metodele de examinare obligatorii mai includ: radiografie toracică în două proiecții, scintigrafie a ficatului și a splinei, limfoscintigrafia inferioară Laparotomia pentru clarificarea stadiului este indicată pentru pacienții cu LGM cu stadiile I, II, SHA, care sunt planificate a fi iradiați ca terapie, deoarece % dintre astfel de pacienți au leziuni oculte ale ganglionilor limfatici abdominali Dacă în timpul laparotomiei se găsește un număr semnificativ de ganglioni limfatici în hilul splinei ( ganglioni limfatici sau mai mulți) sau ganglioni limfatici para-aortici măriți, atunci terapia combinată va avea un avantaj pentru astfel de pacienți Laparotomia nu este indicată la pacienții cu LGM cu SH sau stadiul IV care sunt programați pentru chimioterapie, precum și pacienții cu o tumoare mediastinală mare (terapia combinată are un avantaj), cu leziuni izolate ale ganglionilor limfatici cervicali sau la pacienții care nu au o leziune mediastinală mare cu o variantă histologică de scleroză nodulară (scleroza subtotală este suficientă (iradiere subtotală suficientă a ganglionilor afectați) Diagnostic diferentiat În forma cervicală a LGM, limfadenita vulgară și tuberculoasă este exclusă În astfel de cazuri, focarele de infecție cronică se găsesc adesea în cavitatea bucală (parodontită, amigdalita cronică etc ), nazofaringe (adeno-idita etc ), sinusurile paranazale Pot fi exprimate simptome de intoxicație, modificări inflamatorii în sânge, se palpează înmuierea ganglionului limfatic din centru Tuberculoza se caracterizează prin prezența unei leziuni în plămâni În plus, ele înseamnă boala Brill-Simmers, mononucleoza infecțioasă și leucemie Daca mediastinul este afectat, acesta trebuie diferentiat de tuberculoza, sarcoidoza, tumorile timusului, limfoamele non-Hodgkin, chisturile dermoide Cu leziuni intraabdominale, diferentiale Capitolul Expunerea totală Iradierea zonelor afectate (locală) câmp de manta Câmp para-aortic, splenic (câmp în formă de lopată) zona pelviană Câmp Y inversat Orez Câmpuri de iradiere utilizate în LGM diagnosticul se realizează cu mesadenită tuberculoasă, pseudotuberculoză, limfoame non-Hodgkin și cu hepatosplenomegalie - cu boli de acumulare, hipertensiune portală, hepatită cronică, ciroză hepatică, tumori Tratament În tratamentul pacienților cu LGM, sunt utilizate trei opțiuni de terapie: radiații, polichimioterapia și o combinație de radiații și chimioterapie În stadiile LGM IA/PA se recomandă iradierea subtotală a ganglionilor limfatici; Stadiul IV/PV — terapie combinată; Etapa SHA - polichimioterapia La pacienții cu afectare abdominală minimă detectată la laparotomie și stadiul AS se poate folosi iradierea subtotală sau totală a ganglionilor limfatici; stadiul IV/IV - polichimioterapia Terapia combinată este indicată pentru tumorile mediastinale mari Radioterapia (Fig ) pentru LGM este utilizată în trei versiuni [Ma-zai J , Robinson W , ]: Iradierea subtotală a ganglionilor limfatici sau a țesutului limfoid constă din câmpuri de manta și spatulate De obicei este prescris în tratamentul pacienților cu stadii IA, PA, PV Doza - rad Iradierea totală a ganglionilor limfatici și a țesutului limfoid constă din manta și câmpuri în formă de Y inversată și este prescrisă pentru tratamentul stadiilor de PV și SA Iradierea zonelor afectate include doar zonele cu leziuni dovedite și este de obicei utilizată în combinație cu chimioterapia Doza - rad Bolile copilăriei Volumul Tabelul Schema de terapie APPA pentru fetele cu LGM Doza de zi citostatică Adriamicină , mg/M intravenos, min Vincristină (onkovin) , , , mg/m intravenos prin bolus (nu mai mult de mg) Procarbazină De la la mg/m oral, în prize divizate Prednisolon; De la la mg/m oral, în prize divizate Tabelul Schema de terapie OEPA pentru băieții cu LGM Doza de zi citostatică Adriamicină , mg/m intravenos, min Vincristină (onkovin) , , , mg/m intravenos prin bolus (nu mai mult de mg) Procarbazină De la a -a la a -a picurare intravenoasă de mg/m , min Prednisolon De la la mg/m pe cale orală, în prize divizate Chimioterapia se efectuează într-un departament specializat de oncologie sau hematologie cu o combinație de medicamente Ca exemplu, dăm schema profesorului german G Schellong ( ) (Tabelul , ) Pauza dintre cicluri este de două săptămâni Cursul obișnuit este de cicluri timp de luni Condiția pentru începerea ciclului următor este numărul de leucocite mai mare de per µl și numărul de granulocite mai mare de pe µl Chimioterapia este întreruptă atunci când se dezvoltă o infecție severă Radioterapia se efectuează de obicei și la săptămâni după terminarea chimioterapiei Pacienții cu stadiile LGM SHV, SHA, IV, pe lângă ciclurile OPPA și OEPA, primesc cicluri de terapie COOP (ciclofosfamidă, vincristină-oncovin, procarbazină și prednisolon) La fiecare administrare de ciclofosfamidă, se prescrie un uroprotector - urometoxan mg / m intravenos pe flux, imediat după administrarea ciclofosfamidei și, de asemenea, după și ore Se mai folosesc și alte cursuri de polichimioterapie combinată: MOPP (mustargen, vincristină-oncopină, procarbazine-natulan, prednisolon), ABVD (adriamicină, bleomicina, vinblastină, dacarbazină), CVPP (clorambucil, vinblastină, procarbazină, prednisolon) și altele Complicațiile terapiei la pacienții cu LGM pot fi: hipotiroidism, sterilitate și infertilitate, cardiotoxicitate, necroză aseptică a capului femural, infecții secundare și tumori secundare (leucemie non-limfoblastică, limfoame non-Hodgkin, tumori epiteliale și sarcoame), neuropatii, mielopatie Prognoza În primul rând, depinde de stadiul în care a început tratamentul Cu formele locale de LGM (IA, PA), recuperarea completă este posibilă la - % dintre copii, deși remisiunea completă este obținută în % Putem vorbi despre recuperare Capitolul la numai ani de la finalizarea cu succes a unui curs de tratament primar Cele mai multe recăderi apar în primii - ani după terminarea terapiei Volumul examinării de control a pacienților conform J Mazai și W Robinson ( ) este următorul Anamneză și examen fizic la fiecare vizită Hemoleucograma completă - la fiecare vizită Test biochimic de sânge - la fiecare luni timp de ani (teste de evaluare a funcției hepatice, a nivelului de albumină și ADH) ' Radiografia toracică - o dată pe an timp de ani Tomografia computerizată a zonelor afectate - dată pe an timp de ani Examinarea funcțională a glandei tiroide - dată pe an DIATEZA HEMORAGICĂ SI BOLI HEMORAGICE Hemostaza este un sistem funcțional al organismului care asigură, pe de o parte, oprirea și prevenirea sângerării în caz de încălcare a integrității peretelui vascular, iar pe de altă parte, menținerea stării lichide a sângelui circulant și depus În plus, printre sarcinile sistemului de hemostază se disting reglarea metabolismului transcapilar, rezistența și permeabilitatea peretelui vascular, precum și impactul asupra stării proceselor reparatorii În îndeplinirea a două sarcini opuse (tromboză la locul afectarii vaselor și prevenirea trombozei în circulația sistemică), sunt implicate legături - vasculare, trombocite și plasmă, fiecare dintre ele având elemente ale sistemului care promovează formarea unui coagulează (coagulante, mai precis, procoagulante) și previn acest proces (factori anticoagulanți și fibrinolitici) În același timp, menținerea integrității normale și a permeabilității peretelui vascular (atât la locul afectarii vasului, cât și în prevenirea trombozei) este asigurată de relația strânsă dintre pro- și anticoagulant, pro- și antifibrinolitic activitățile legăturilor vasculare, plachetare și plasmatice Pe fig , prezintă nodurile principale ale interacțiunii sistemelor de coagulare, anticoagulare și fibrinolitică (plasmină) în legătura plasmatică a hemostazei Pentru o mai bună asimilare a materialului prezentat în această secțiune, este util să vă reîmprospătați cunoștințele despre mecanismele hemostatice folosind manuale de fiziologie și fiziopatologie Etapa actuală de dezvoltare a hemostaziologiei este caracterizată prin: Studiu intensiv al mecanismelor intime de interacțiune dintre componentele de coagulare, trombocite și vasculare ale sistemului hemostază În primul rând, aceasta se referă la faptul că trombocitele poartă un bazin celular de pro- și anticoagulante, al cărui rol nu este în întregime clar Bolile copilăriei Volumul Activare internă Suprafata de contact XII -► ХІІа XI ATIII Activare externă leziune de tesut ATIII +■ XIa IX fibrinogen Fibrină produse de degradare a fibrinei ATIII Plasminogen ■> Plasmină a -antiplasmină Activatori ai plasminogenului Orez Schema hemostazei (I Witt) Capitolul Legătura vasculară a hemostazei perete vascular (traumatism) Spasm Coligen, microfibrile / / |>ADF ♦ Fibrină Reducerea trooosteninei Eritrogen I Fapt ° R IV trombocite eu co cinci ■*— Retragere Vasopatie eu Coagulopatia I Trombocitopatii I l^ls Orez Patologia hemostazei și eu Despre X § G eu oh oh Figura centrală a hemostazei, ca proces autoreglat, este trombocita, care interconectează endoteliul vascular cu proteinele plasmatice, celulele sanguine și îndeplinește o serie de funcții non-hemostatice: reglarea creșterii țesuturilor, angiogeneza, proliferarea astroglială și altele Există și un punct de vedere asupra rolului principal al endoteliocitelor în menținerea echilibrului homeostatic al hemostazei Aparatul receptor al trombocitelor, inclusiv superfamiliile selectinei, integrinei și imunoglobulinelor, conectează trombocitele și componentele sale la sistemul mediator comun al hemostazei, imunității și inflamației, ceea ce necesită luarea în considerare în analiza parametrilor hemostazei pe fondul unei boli infecțioase proces septic, intervenții chirurgicale și conflict imunologic Bolile copilăriei Volumul A fost formulat un nou concept de conexiuni intime trombocite-coagulare, care presupune o implicare activă specifică a trombocitelor în funcțiile catalitice și de protecție în toate etapele căii interne de activare a coagulării În acest caz, sunt luate în considerare două aspecte: efectul trombocitelor asupra coagulării și efectul coagulării asupra funcției trombocitelor Un număr de proteine coagulante se leagă de receptori specifici de membrană plachetar (factorii X, XI, XIa, XIII, fibrinogen, trombina) Patru cofactori/substraturi de coagulare se găsesc în granule α (fibrinogen, factor von Willebrand (VWF), factor V și kininogen cu greutate moleculară mare) și patru inhibitori ai proteinazei plasmatice (o^-antitripsină, α -macroglobulină, C IN și oc -) antiplasmina) se găsesc în trombocite, în timp ce VWF plasmatic și VWF trombocitar se leagă de trombocite în zone diferite Consecința clinică a celor de mai sus este că lezarea ușoară sau insuficiența unuia dintre mecanismele hemostatice (ereditare sau dobândite) poate fi parțial compensată de activitatea funcțională crescută a celuilalt și, prin urmare, nu se manifestă clinic prin sângerare crescută pentru o perioadă lungă de viață Numai atunci când apare un factor perturbator suplimentar (o boală infecțioasă și medicamente prescrise în legătură cu aceasta, hipovitaminoză și alte deficiențe nutriționale, disbacterioza intestinală decompensată, tulburări metabolice, exacerbarea diferitelor boli cronice, influențe adverse ale mediului etc ), poate apărea sindromul hemoragic Episoadele separate de sângerare crescută pot fi separate unul de celălalt la o persoană cu un defect ereditar de hemostază timp de multe luni și chiar ani și apoi apar brusc destul de des Acest lucru este tipic în special pentru defectele ereditare ale proprietăților trombocitelor - trombocitopatii și boala von Willebrand De aici și numele - diateză hemoragică Pe de altă parte, astfel de defecte tipice ale legăturii de coagulare a hemostazei precum hemofilia, cu o deficiență severă a factorilor VIII și IX (mai puțin de % din normă), sunt deja boli hemoragice O alta concluzie care decurge din cele de mai sus este aceea ca pentru diagnosticul defectelor ereditare de hemostaza se face o anamneza amanuntita cu o analiza riguroasa a semnelor minime de crestere a sangerarii (sindrom hemoragic cutanat periodic, sangerari nazale sau sangerari dupa leziuni, taieturi, durata sangerarii menstruale) la femei etc ) este extrem de importantă, nu numai la pacientul însuși în trecut, ci și la toate rudele cunoscute de părinți Anamnestic, este necesar să se afle și tipul de sângerare la pacient și la rudele acestuia Un tip de sângerare crescută microcirculativă, cu pete petehiale (echimoze) este caracteristic unei încălcări a legăturii trombocitelor hemostazei - spontan, în principal noaptea, care apare asimptomatică Capitolul hemoragii regulate la nivelul pielii și mucoaselor, sângerări nazale periodice și microhematurie; sângerare menstruală prelungită la femei, melenă, sângerare prelungită după intervenții chirurgicale minore (extracții dentare, adeno-amigdalectomie etc ) Pentru tulburările legăturii de coagulare a hemostazei, tipul hematomului de sângerare crescută este tipic (hemoragii dureroase intense în țesuturi moi, articulații, de obicei după leziuni, injecții, sângerare prelungită din răni) Tipul vasculitic-violet se observă în vasculitele infecțioase și alergice (mai des erupții cutanate eritematoase sau hemoragice simetrice, neînflorite, adesea combinate cu sângerări intestinale, adesea triformându-se în DIC), iar tipul angiomatos se observă în telangiectazii, angioame, arteriovenoase (incapatanat, strict localizat si sangerari cauzate de patologia vasculara locala) Pentru unele diateze și boli hemoragice, este tipică hemoragiile mixte echimoze-hematom (boala von Willebrand, deficiența factorilor complexi de protrombină și a factorului XIII, DIC, supradozajul anticoagulantelor și trombolitice, apariția factorilor inhibitori imuni XIII și IV în sânge) Este important de menționat că trombofilia este o tendință de tromboză, care este tipică nu numai pentru deficiențele primare (ereditare) și dobândite (secundare) de anticoagulante (antitrombina III, proteina C), plasminogen și activatorii săi, ci și pentru unele coagulopatii ereditare - disfibrinogenemie, deficiență de factor XII, prekalicreină, inhibitor de Cj-esterază, tromboză de rebound prin întreruperea bruscă a anticoagulantelor (de exemplu, heparină) și terapiei trombolitice (streptokinaze, urază etc ) Relativ recent, s-a constatat că un defect ereditar al factorului V de coagulare a sângelui (mutația Leiden), o deteriorare mutațională a genei metilentetrahidrofolat reductazei, ducând la o creștere a nivelurilor de homocisteină, un defect al genelor proteinelor C, S, trombomodulina, protrombina, factorii II și VIII de coagulare a sângelui predispun la trombofilie etc Adesea aceste defecte genetice nu apar, dar în anumite circumstanțe determină dezvoltarea trombozei Potrivit laboratorului lui E I Schwartz, din Sankt Petersburg, persoanele cu un defect ereditar al factorului V de coagulare a sângelui reprezintă % din populație; au de până la ori mai multe șanse de a avea un episod trombotic decât martorii, deoarece factorul V anormal este rezistent la proteina C (vezi Fig ) În același timp, dacă o femeie cu acest genotip ia contraceptive hormonale, riscul de a dezvolta tromboză crește de de ori Aproximativ % din tromboza pulmonară este un defect de coagulare a factorului V Având în vedere frecvența mare a acestei leziuni mutaționale (de la la %) în diferite populații europene, se propune introducerea diagnosticului ADN al acestui defect la toți pacienții supuși intervenției chirurgicale Bolile copilăriei Volumul Tendința simultană la tromboză și sângerare din cauza hipocoagulării este o caracteristică tipică a coagulării intravasculare diseminate (DIC) Toate diatezele și bolile hemoragice primare sunt împărțite în grupe: coagulopatie, trombocitopatie și trombocitopenie, vasopatie În funcție de frecvența acestor boli, până de curând, se credea că încălcările legăturii trombocitelor ale hemostazei domină - aproximativ / din toți pacienții cu defecte primare de hemostază În prezent, pe măsură ce diagnosticul se îmbunătățește, frecvența de depistare a bolii von Willebrand crește și există opinia că în Europa este frecventă cu o frecvență de % [Papayan L P , ] Manualul nu descrie nici măcar pe scurt toate defectele ereditare ale hemostazei, deoarece în prezent sunt peste Probabil, aproximativ de milioane de oameni de pe Pământ au defecte primare în sistemul de hemostază Coagulopatie ereditară Dintre toți pacienții cu coagulopatie ereditară, - % sunt diagnosticați cu hemofilie A și B, boala von Willebrand Alte forme (hemofilia C - deficit de factor XI, boala Hageman - deficiență de factor XII, parahemofilia - deficiență de factor V, disprotrombinemie - deficiență de factori II, VII, X, precum și afibrinogenemie, disfibrinogenemie, afibrinazemie - deficiență de factor XIII ) sunt rare și în manual sunt descrise doar ca relevante pentru diagnosticul diferențial Comitetul de experți al OMS estimează că, în țările europene, aproximativ din de băieți nou-născuți au hemofilie severă (în acest grup, hemofilia A apare de ori mai des decât hemofilia B) și aproximativ - din de bărbați au hemofilie moderată și ușoară frecvența hemofiliei A și B este aceeași) Frecvența totală a defectelor ereditare ale factorilor I, II, V, VII, X, XI și XIII este de - la milion de oameni În Rusia, există aproximativ de pacienți cu hemofilie, dintre care - % suferă de hemofilie A și - % de hemofilie B Hemofilie Hemofilia este o boală ereditară transmisă de tip recesiv, legat de X, caracterizată printr-o coagulare a sângelui brusc lentă și sângerare crescută din cauza activității insuficiente de coagulare a factorilor de coagulare plasmatici VIII sau IX Bărbații se îmbolnăvesc Hemofilia B a fost numită anterior boala de Crăciun Patogeneza Concentrația factorilor VIII și IX în plasma sanguină este scăzută ( - mg și, respectiv, , - , mg la ml, sau o moleculă de factor VIII la milion de molecule de albumină), dar în absența uneia dintre ele, coagularea sângelui în Capitolul prima sa fază de-a lungul căii interne de activare (Fig ) încetinește foarte brusc sau nu are loc deloc După izolarea în de către E Tuddenham a factorului VIII uman pur, s-a constatat că aceasta este o proteină moleculară mare, cu o masă de daltoni, constând dintr-un număr de subunități cu o masă de la până la daltoni Una dintre aceste subunități are activitate de coagulare (VIII:K); celălalt este activitatea unui factor care este absent în boala von Willebrand și determină capacitatea trombocitelor de a se agrega cu ristocetină, precum și necesară pentru aderarea lor la peretele vascular deteriorat (VIII:EF); şi cel puţin două subunităţi de care depinde activitatea antigenică a ambelor subunităţi (VIILKar şi VIII:FVag) Sinteza subunităților de factor VIII are loc în diferite locuri: VIII:VWF în endoteliul vascular și VIII:K, probabil, în limfocite Unde și cum sunt asamblate diferite subunități într-o singură moleculă este necunoscut, deși s-a stabilit că există mai multe subunități VIII:VW polimerizate într-o singură moleculă de factor VIII La pacienții cu hemofilie A, activitatea VIILKar este redusă brusc, în timp ce concentrația VIILKar (când se utilizează anticorpi de iepure și capră la VIILK uman, VIIII:VW) este normală Aceasta înseamnă că în hemofilie se sintetizează factori VIII sau IX anormali care nu îndeplinesc funcții de coagulare Gena care codifică sinteza ambelor proteine legate de coagulare (VIILK, VIILKar) este localizată pe cromozomul X (Xq ), în timp ce gena care determină sinteza VIII:VW este localizată pe cromozomul al -lea Gena VIILK a fost izolată în și constă din kb A fost creată o sondă ADN care imită secvența de bază caracteristică a acestei gene, ceea ce face posibilă detectarea prezenței genei hemofile în celulele umane și fibroblastele lichidului amniotic folosind hibridizarea pe blot Acest lucru face posibilă detectarea purtătorilor feminini ai genei, precum și diagnosticarea hemofiliei A la un făt uman după săptămâni de viață R M Lon și G A Vihar au raportat că au analizat de gene ale hemofiliei și au găsit printre ele mutații diferite specifice fiecărei familii Această metodă a confirmat că aproximativ % dintre pacienții cu hemofilie sunt rezultatul unei mutații spontane S-a calculat frecvența mutației spontane: pentru hemofilia A este de , x , iar pentru hemofilia B este de x IO Moştenire Un pedigree schematic al unui pacient cu hemofilie este prezentat în fig Toate fiicele unui pacient cu hemofilie sunt purtătoare ale genei hemofiliei (conductori hemofiliei), care cu o probabilitate de : pot da naștere unui fiu cu hemofilie ( % dintre fii vor avea hemofilie) Fiii unei persoane cu hemofilie sunt sănătoși și nu pot transmite boala copiilor lor Dintre fiicele unei femei conducătoare de hemofilie, % vor fi și purtători heterozigoți ai genei hemofile La femeile purtătoare ale genei hemofile, nivelul factorilor VIII sau IX este de obicei redus moderat la - %, dar nu există sângerare, deși poate apărea după operații chirurgicale majore Rar, dar sunt femei care sunt purtătoare simptomatice ale genei hemofile, care au o tendință foarte ușoară de a sângera Bolile copilăriei Volumul Orez Pedigree schematic în hemofilie XX - femei sănătoase, XY - bărbați sănătoși, XhY - bărbați cu hemofilie, XhX - femei, conducători de hemofilie, XhXh - o femeie cu hemofilie (tatăl are hemofilie, iar mama este dirijor), Xh - o femeie cu hemofilie cu sindrom Turner ( Xh ) Femeile cu hemofilie sunt foarte rare, iar atunci când un nivel plasmatic scăzut al factorului VIII este detectat la o femeie cu sângerare excesivă, boala von Willebrand trebuie exclusă mai întâi, amintindu-ne că sunt adesea necesare examinări repetate Adevărata hemofilie la femei poate fi dacă: ) tatăl este bolnav de hemofilie, iar mama este purtătoare a genei hemofile; ) o femeie purtătoare a genei hemofile are sindromul Turner (CS) sau o mutație spontană care a apărut în cromozomul X al tatălui; ) o femeie purtătoare a genei hemofile are sindrom de feminizare testiculară hemofilie inhibitorie La % dintre pacienții cu hemofilie, cu transfuzii repetate de concentrate de factori antihemofili, plasmă și sânge, se dezvoltă anticorpi la factorii VIII sau IX, ceea ce agravează în mod semnificativ evoluția bolii și îngreunează tratarea acestor pacienți (hemofilie inhibitoare) Motivele apariției acestui proces imunopatologic doar la o parte dintre pacienți (precum și faptul că la unii pacienți cu hemofilie, după hemartroze repetate, apare artrita de tip reumatoid) nu sunt clare Hemofilia inhibitoare se poate dezvolta și la pacienții cu diferite imunologice Capitolul Tabelul Frecvența diferitelor tipuri de hemoragii în hemofilie la de pacienți ( S Barkagan) Pacienți cu hemoragii,% Hemoragii la nivelul articulațiilor Hemoragii sub piele și în mușchi Sângerare externă de la tăieturi și alte leziuni Sângerări nazale Sângerări din mucoasele cavității bucale Sângerări în timpul extracției dentare Hematurie macroscopică Sângerări gastrointestinale Hematoame retroperitoneale Sângerări în timpul intervențiilor chirurgicale fără pregătire specială Hemoragii în mezenter și perete intestinal Hemoragii în creier și membranele acestuia Sângerare pulmonară Hemoragii sub casca tendinoasă a craniului boli mi, de exemplu, cu enteropatie exudativă, boli difuze ale țesutului conjunctiv Tabloul clinic Caracterizat de: ) sângerare prelungită după încălcarea integrității pielii și a membranelor mucoase; ) o tendință la hemoragii focale masive (hematoame) în țesutul subcutanat, mușchi, articulații, organe interne după leziuni minime, accidente vasculare cerebrale și chiar hemoragii spontane (Tabelul ) Se remarcă o anumită relație între nivelul factorului VIII din sânge și severitatea sângerării (Tabelul ) Hemofilia se manifestă mai des în a doua jumătate a primului an - începutul celui de-al doilea an de viață, dar uneori mai târziu sau deja în perioada neonatală Sângerarea la pacienții cu hemofilie poate să nu apară imediat după traumatism (de exemplu, extracția dentară), ci după * / - oră Sângerarea este prelungită, de obicei nu se oprește cu terapia hemostatică locală Chiar și proceduri precum prelevarea de sânge pentru analiză, injecțiile subcutanate și intramusculare pot determina pacientul să sângereze ore sau chiar zile După injecțiile intramusculare, este tipică apariția unor hematoame foarte extinse, care pot determina compresia nervilor, provocând paralizie și pareză Hemoragiile la nivelul articulațiilor sunt cea mai caracteristică manifestare a hemofiliei și cea mai frecventă cauză de dizabilitate la pacienți După frecvența de localizare Bolile copilăriei Volumul Tabelul Dependența severității hemoragiilor de nivelul factorului VIII din sânge (conform Comitetului de experți al OMS) Nivelul factorului VIII (% din normal) Manifestări hemoragice - Nu se observă creșterea sângerării - Sângerări numai după traumatisme majore și intervenții chirurgicale majore - Hemofilie ușoară Sângerare prelungită după orice intervenție chirurgicală și răni minore - Hemofilie moderată Sângerare severă și prelungită după leziuni minime, hemartroză și sângerare „spontană” - Hemofilie severă, hemartroză cu posibilă invaliditate ulterioară, hematoame tisulare profunde, sângerare leziunile sunt distribuite astfel: genunchi, cot, gleznă, umăr, mici articulații ale mâinilor și picioarelor, încheieturii mâinii și articulațiilor intervertebrale În funcție de gravitate, se disting: gradul I - umflarea țesuturilor moi, extinderea spațiului articular fără modificarea oaselor; gradul II - osteoporoza in epifize si epifizioliza; gradul III - debut dezorganizare a articulației, sinovită, modificări ale suprafețelor articulare, chisturi subcondrale; gradul IV - îngustarea spațiului articular și distrugerea cartilajului; Gradul V - pierderea spațiului articular, fibroză, epifizioliză foarte pronunțată Hemoragia în articulație începe de obicei la ceva timp după leziune ( oră sau mai mult): apare durere acută, articulația afectată crește în volum, pielea de deasupra este fierbinte la atingere, oarecum strălucitoare, poziția membrului este flexor Odată cu perfuzia de plasmă antihemofilă, durerea scade după câteva ore Este inacceptabil să se prescrie medicamente antiinflamatoare nesteroidiene pentru a reduce durerea, deoarece acestea pot crește sângerarea prin inhibarea funcției trombocitelor O singură hemoragie în articulație predispune la procese inflamatorii repetate în această articulație, modificări distructive și degenerative ale cartilajului și oaselor din jur În patogeneza sinovitei cronice, sunt importante modificările cartilajelor și oaselor care apar cu hemoragii repetate, procesele imunopatologice, care la copiii peste - ani și la adulții cu hemofilie pot duce deja la artrită, procedând ca reumatoidă, în articulațiile mici ale mâna, picioarele și altele unde nu a existat hemoragie Hemartroza frecventă predispune și la urolitiază cu calculi de calciu După ani, severitatea sângerării în hemofilie scade de obicei Este important să ne amintim că adesea pacienții și părinții lor au nevoie de ajutorul unui psihoterapeut, deoarece evoluția severă a bolii este o povară psihologică foarte gravă pentru familie Capitolul Diagnostic si diagnostic diferential Pe baza analizei datelor genealogice (bărbați cu sângerare maternă) și a anamnezei, detectarea unei creșteri a duratei coagulării sângelui venos conform Lee-White (norma este de minute, iar în hemofilie este prelungită brusc), o creștere a timpul de recalcificare a plasmei și timpul de tromboplastină parțială activată (APTT) și tulburările în prima fază a coagulării sângelui (în timpul coagulării sângelui, nu toată protrombina intră într-un cheag, prin urmare consumul de protrombină este scăzut; norma este de - % ), niveluri scăzute de factor VIII sau IX O modificare tipică a testelor generale de coagulare la pacienții cu hemofilie este o creștere a timpului de coagulare a plasmei recalcificate, o încetinire a coagulării sângelui într-un test de tromboplastină parțială activată (cu adăugarea de simulatoare de membrană fosfolipide - koalină și cefalina) cu durata normală a testului Quick protrombină (timp de coagulare a plasmei recalcificate cu adăugarea de tromboplastină umană sau de iepure) și a testului de trombină (timpul de coagulare a plasmei recalcificate când se adaugă trombină) Precizia diagnosticului ADN al hemofiliei este de , % (Baranov V S ) La pacienții cu hemostaza trombocitară afectată, sângerarea crescută este diferită - sindromul hemoragic cutanat sub formă de peteșii, echimoze mici (hematoamele sunt rare), hemartrozele sunt necaracteristice pentru ei, sângerările nazale recurente sunt tipice (cu hemofilie acest lucru este rar), melena, în fete care au ajuns la pubertate , - sângerare uterină De obicei, la acest grup de pacienți, sângerarea după intervenții chirurgicale minore (extracție dentară, adenotomie etc ) apare în momentul operației, și nu după aceasta, ca în hemofilie Pedigree-urile arată adesea un tip dominant de moștenire de sângerare crescută în familie Testele endoteliale (rasucire, ciupire etc ) sunt pozitive (ceea ce nu se intampla in cazul hemofiliei), durata sangerarii este prelungita (ceea ce este necaracteristic si pentru hemofilie) La pacienții cu vasopatii dobândite, de obicei nu există anomalii la testele de coagulare (dacă nu există DIC), printre rude nu există de obicei persoane cu sângerare crescută Cu formele șterse de hemofilie, este foarte important să se excludă boala von Willebrand (tipul dominant de moștenire a sângerării, o creștere a duratei sângerării, o scădere bruscă a aderenței trombocitelor la sticlă și agregarea lor cu ristocetină) Hemofilia C (boala Rosenthal, deficit de factor XI) se caracterizează printr-o evoluție ușoară cu semne de sângerare crescută numai după leziuni și intervenții chirurgicale Sângerările spontane sunt rare (de obicei epistaxis, menoragie) Hemartroze, hemoragii la nivelul creierului, organelor interne, de obicei, nu Bolile copilăriei Volumul vaet Tipul de moștenire este autosomal dominant Atât bărbații, cât și femeile sunt afectați Diagnosticul se pune pe baza detectării anomaliilor tipice pentru hemofilie în prima fază de coagulare a sângelui și deficit de factor XI Parahemofilia (boala Ovren, deficit de factor V) se moștenește în mod autosomal recesiv și apare numai la purtătorii homozigoți Manifestarea principală este sângerările nazale recurente, hematoamele și sângerările după leziuni minore, la fete - menoragia (poate fi foarte severă) Hemartrozele sunt rare Diagnosticul se bazează pe detectarea unui defect de coagulare a sângelui atât în prima cât și în a doua fază, un nivel scăzut al factorului V Tratamentul este același ca pentru hemofilia A Boala Stewart-Prower (deficit de factor X) se moștenește în mod autosomal recesiv și, în deficiență severă, se manifestă încă de la naștere (sângerare din cordonul ombilical și rana ombilicală), sângerarea apare din cauza leziunilor, tăieturi Hemartrozele sunt rare Diagnosticul se bazează pe detectarea unui defect de coagulare în prima și a doua fază și un nivel scăzut al factorului X Tratamentul este același ca pentru hemofilia A Deficiențele de protrombină și proconvertină (factorii II, VII) se moștenesc în mod autosomal recesiv și se manifestă ca hemofilie moderată, dar cu sângerări spontane severe ale mucoaselor (sângerări nazale, uterine, renale, gastrointestinale) Sunt posibile hemoragii în articulații, organe interne, hematoame după leziuni Diagnosticul se bazează pe depistarea unui defect de coagulare în a doua fază și a unui nivel scăzut al factorului II sau VII Tratament - transfuzie de plasmă, preparat PPSB (concentrat II, VII, IX, factori X) dată în - zile Deficitul ereditar al factorului Hageman (factorul XII) se moștenește în mod autosomal recesiv sau dominant și nu se manifestă în tulburări hemoragice (precum și deficitul factorilor Fletcher și Fitzgerald) Unii pacienți au tendință de tromboză Diagnosticat cu o analiză planificată a hemostazei înainte de intervenție chirurgicală și atunci când un defect este detectat în prima fază a coagulării sângelui prin prelungirea timpului de testare a tromboplastinei parțiale activate, deficit de factor XII, prekalicreină, kininogen cu greutate moleculară mare Afibrinogenemia, disfibrinogenemia sunt moștenite în mod autosomal recesiv (gena este localizată pe cromozomul ) Manifestările clinice ale sângerării variază: de la absența sângerării până la apariția deja în perioada neonatală a hematoamelor, hemoragii intracraniene, melenă, hematemeză, sângerare din rana cordonului ombilical În viitor, pot apărea sângerări nazale, sindrom hemoragic cutanat (petehie, echimoză), sângerare gastrointestinală, hematoame musculare, sângerare uterină prelungită, precum și pierderi mari de sânge după Capitolul operații, adică sângerări de tip microcirculator Un test radical pentru diagnostic este prelungirea timpului testului de trombină și coagularea sângelui (uneori nu se coagulează timp de multe ore), un nivel redus de fibrinogen (cu disfibrinogenemii, dintre care au fost deja descrise peste de specii, concentrația de fibrinogen este normală, dar calitatea acestuia este modificată) Afibrinazemia (lipsa factorului XIII) este moștenită atât autozomal, cât și recesiv legat de X Se manifestă prin vindecarea lentă a plăgii ombilicale și sângerarea din aceasta Deja în primul an de viață, jumătate dintre pacienți dezvoltă hemoragii în creier și membranele acestuia Vindecarea lentă a rănilor cu formarea de cicatrici cheloide, sângerări gastrointestinale, hematurie macroscopică, hemoragii în cavitatea abdominală sunt, de asemenea, caracteristice Sângerare de tip mixt microcirculator-hematom Toate testele de coagulare sunt normale (cu excepția unei prelungiri puternice a timpului de dizolvare a cheagurilor de sânge în soluție de uree M) Tratamentul este transfuzia de plasmă proaspătă congelată Deficitul de proteină C, glicoproteină dependentă de vitamina K, a cărei formă activată (activată de complexul trombină-trombomodulină de pe peretele vascular) inhibă formele active ale factorilor V și VIII și stimulează fibrinoliza, este detectată clinic deja în perioada neonatală prin tromboză severă în combinație cu sindromul hemoragic cutanat, adică dezvoltarea coagulării intravasculare diseminate slab controlată de heparină Sunt indicate anticoagulantele orale, steroizii anabolizanți (danazol), iar în perioada acută plasma proaspătă congelată Deficitul de proteină S sau antitrombină III, care este, de asemenea, moștenit în mod autosomal recesiv, se manifestă prin boală trombotică, este diagnosticată cu studii speciale Tratament Cu hemofilie, are următoarele caracteristici: ) injecțiile intramusculare sunt interzise (toate medicamentele pot fi administrate numai intravenos sau administrate oral); ) sângerare de orice localizare și severitate, umflare și durere în articulație, suspiciune de hemoragie în organele interne - o indicație pentru introducerea imediată (chiar și noaptea!) de medicamente antihemofile concentrate; ) același lucru ar trebui făcut în caz de vătămare cu încălcarea integrității pielii; ) pacientul trebuie să viziteze un stomatolog cu experiență în tratamentul copiilor cu hemofilie o dată pe trimestru; Bolile copilăriei Volumul ) orice intervenție chirurgicală este posibilă numai după administrarea de preparate globuline antihemofile Pentru perfuzii se folosesc doar vene superficiale Există două programe de tratament pentru pacienții cu hemofilie: ) tratamentul sistematic cu transfuzii; ) tratament transfuzional periodic, simptomatic Primul program este indicat în special copiilor cu hemofilie severă: pacienților cu hemofilie A de la la de ani li se administrează crioprecipitat în doze de - U/kg de ori pe săptămână, iar pentru hemofilie B factor IX concentrat - U/kg de ori pe săptămână O astfel de terapie duce în , - ani la o creștere de - ori a nivelului factorilor VIII și IX și la o scădere a severității bolii Al doilea program prevede introducerea concentratelor de factor VIII și IX în primele ore după o hemoragie sau un traumatism extins În hemofilia A, crioprecipitatul se administrează intravenos în doză de - UI la kg greutate corporală, iar în hemofilia B - UI/kg (concentrat de factor IX) Insuficiența utilizării plasmei proaspete congelate în scopuri hemostatice este determinată de faptul că doza sa transfuzată de obicei de ml/kg (conținutul de factor VIII este de , U/ml) permite creșterea nivelului de factor VIII în sângele un pacient cu hemofilie cu doar - %, ceea ce nu este suficient pentru oprirea sângerării Crioconcentratul este mult mai eficient, deoarece transfuzia a unitate din acesta vă permite să creșteți nivelul factorului VIII cu % Prin urmare, pentru a opri hemoragia incipientă în articulație, cu hematoame, răni mici care necesită mai multe cusături, este suficient să turnați crioprecipitat în doză de - U/kg Cu sângerări de la limbă, gât, feței inferioare și podeaua gurii, este deja necesar să începeți perfuzii de crioprecipitat cu - U / kg Cu hemoragii intracraniene, hematoame care comprimă nervii, crioprecipitatul este necesar la o doză de de unități/kg din greutatea corporală a pacientului Reintroducerea în aceeași doză trebuie făcută după - ore și apoi de două ori pe zi ( - zile) și o dată pe zi ( - zile) Timpul de înjumătățire al factorului VIII cu prima injecție de crioprecipitat este de - ore, iar cu injecții repetate - - ore Transfuziile repetate ale oricăror produse sanguine sunt foarte periculoase în ceea ce privește infectarea pacientului cu o serie de virusuri (HIV, hepatită B, mai rar D, C, citomegalie, herpes etc ) În Statele Unite, până la % dintre pacienții cu hemofilie severă, atunci când au fost examinați în , erau infectați cu HIV, - % aveau anticorpi la antigenul de suprafață al hepatitei B Pacienții cu hemofilie ar trebui să fie vaccinați împotriva hepatitei B Desigur, este, de asemenea, recomandabil să monitorizați periodic toți pacienții cu hemofilie pentru aceste infecții Infecția cu HIV la copiii cu hemofilie este însoțită de pneumonie interstițială limfocitară, mai rar pneumonie pneumocystis Capitolul Boli ale sistemului sanguin Crioprecipitatul din sângele acumulat de donatori (circa de donatori drenează sânge) este periculos atunci când este transfuzat la pacienții cu grupe sanguine A ( ), B (III) și în special AB (IV) în ceea ce privește dezvoltarea hemolizei datorită conținutului de izohemaglutininele corespunzătoare din acesta Dacă este necesară extragerea dintelui, se toarnă concentratul de factor VIII cu - ore înainte de operație în doză de - U/kg, cu oră înainte de operație - U/kg și după - după extragerea dintelui - U/kg și apoi infuzat zilnic timp de zile, iar apoi o dată la două zile până la epitelizarea gaurii În mod similar, se efectuează și alte operații chirurgicale, dar primele două doze de crioprecipitat (înainte și - ore după operație) sunt crescute la U/kg Terapie locală: aplicarea de tampoane cu un burete hemostatic, trombină, lapte matern pe locul sângerării Cu sângerări ușoare, se recomandă instilarea desmopresinei în nas; De ori pe zi și în interiorul acidului e-aminocaproic mg / kg tot de ori pe zi La hemartroză, articulația este imobilizată timp de - zile, se aplică un bandaj elastic (dar nu mai mult) Cu hemartroze foarte pronunțate, dureroase, după transfuzia de crioprecipitat, sunt indicate puncția articulației și îndepărtarea sângelui (de către un chirurg!) Eficacitatea aplicării topice a frigului (gheață) este contestată de mulți Cu hematurie și hemartroză repetată, pacienților cu artropatie hemofilă de grad III și mai mare li se prezintă un curs de terapie cu prednisolon de - săptămâni La stadiile III-IV ale artropatiei hemofile se discută și problema tratamentului chirurgical - sinovectomia Terapia cu raze X este recomandată pentru a reduce frecvența hemoragiilor recurente la nivelul articulației la gradul III al procesului articular la copiii mai mari de ani Doză unică - , Gy, total - - gr Terapia cu raze X se efectuează o dată la două zile În viitor, introducerea de noi metode de tratament este crearea de „mini-organe” - linii specifice de hepatocite, care, după transplantul sub pielea pacienților, vor sintetiza și menține concentrația de factor VIII în sânge la nivelul nivel de % Un proiect mai promițător este posibil - implantarea genelor normale ale factorului VIII sau IX pentru a le înlocui pe cele defecte Cu hemofilie inhibitorie S Barkagan ( ) recomandă trei opțiuni de tratament: ) perfuzie timp de zile cu factor VIII recombinant - U/kg pe zi ( - U/kg timp de ore și apoi - U/kg/h în combinație cu terapia cu prednisolon ( mg/kg pe zi) ); pentru sângerări care pun viața în pericol: ) infuzie de concentrat de factor complex de protrombină (PPSB); ) infuzie de factor VII activat Introducerea crioprecipitatului în doze mari poate suprima sinteza inhibitorului Plasmafereza și perfuziile de desmopresină au fost utilizate cu succes în unele centre pentru tratarea formelor inhibitoare Bolile copilăriei Volumul Observarea dispensarului Se efectuează în comun de către un hematolog al unui centru specializat și un medic pediatru local Copilul este scutit de vaccinări și educație fizică la școală din cauza riscului de accidentare În același timp, activitatea fizică este indicată pentru un pacient cu hemofilie, deoarece aceasta crește nivelul factorului VIII Alimentația unui copil bolnav nu este diferită de alimentația copiilor sănătoși Dintre ierburile medicinale, sunt prezentate decocturi de oregano și iepure de iepure (lagohi-lus) Pentru raceli, acidul acetilsalicilic sau indometacina nu trebuie prescrise (se prefera acetaminofenul) Băncile sunt contraindicate, deoarece pot provoca apariția hemoragiilor pulmonare În creșterea unui copil, este important să se concentreze pe rolul așa-numitelor profesii intelectuale și să-i stimuleze constant interesul pentru lectură, divertisment non-traumatic și să inspire optimism Sfaturi utile de la un psihoterapeut Prognoza Cu metodele moderne de tratament sa îmbunătățit semnificativ, iar pacienții pot trăi până la o vârstă înaintată boala von Willebrand Boala Willebrand (angiohemofilia) este o boală ereditară, de obicei transmisă în mod autosomal dominant (Fig ), caracterizată prin creșterea sângerării combinată cu creșterea duratei sângerării, un defect cantitativ sau calitativ Orez Pedigree al unui pacient de ani cu boala von Willebrand Un semn de exclamare înseamnă - examinat personal, umbrire - sângerare, întuneric - confirmarea de laborator a diagnosticului Capitolul factorul von Willebrand plasmatic (WF) și valori foarte scăzute (sau absența) aderenței trombocitelor la sticlă, agregarea trombocitelor cu ristocetină Patogeneza Boala a fost descrisă pentru prima dată de Eric von Willebrand ( ) la o fată care locuiește în Insulele Åland, la care sângerarea de tip hematom a fost combinată cu un nivel scăzut de factor VIII în sânge, o prelungire bruscă a timpului de sângerare și o hemoragie dominantă tip de moștenire De aici a rezultat că în boala descrisă de Willebrand există un defect de coagulare (nivel scăzut al factorului VIII) și tulburări vasculare plachetare (o creștere a duratei sângerării) S-a stabilit că sinteza factorului von Willebrand este reglată de o genă autozomală situată pe cromozomul al -lea, secvența sa de nucleotide a fost determinată în Factorul von Willebrand este o proteină purtătoare pentru VIII:K și este necesar pentru aderența trombocitelor ( retenție) la microfibrilele peretelui vascular În sânge, este sub formă de multimeri cu o greutate moleculară de mii până la milioane daltoni În stadiul de aderență, leagă glicoproteina Ib plachetar de structurile subendoteliale ale peretelui vascular deteriorat, iar în stadiul de agregare, se leagă de glicoproteina Ib/IIIa de suprafață plachetar Cea mai mare parte a VWF este sintetizată în granule speciale ale endoteliului vascular (corpii Palladi), eliberate în fluxul sanguin sub influența trombinei, ionilor de calciu, -deamino- P-arginina vasopresină (DDAVP) În endoteliul vascular se află cei mai mari polimeri VWF, care joacă un rol crucial în hemostază Au fost descrise trei tipuri principale de boala von Willebrand: ) deficiență cantitativă parțială ( - % din toți pacienții), ) o deficiență calitativă a VWF cu absența multimerilor mari ( - % din toți pacienții, dar cu varianta PA nu se formează multimeri mari și intermediari; PV - există o afinitate crescută pentru glicoproteina trombocitară Іb; IIM, N - afinitate redusă pentru VIILK sau trombocite cu activitate funcțională redusă), ) deficiență cantitativă completă a VIIILF ( - % dintre pacienți) În toate variantele, activitatea de agregare a trombocitelor cu ristocetină este redusă în diferite grade, deși în tipul PV poate fi uneori normală Combinația unui defect hemoragic determină și variabilitatea tabloului clinic cu predominanța unui defect de coagulare la unii pacienți și a unui defect trombocitar la alții Tabloul clinic Într-o evoluție severă a bolii (nivelul factorului VIII este sub % din normă), practic nu diferă de manifestările hemofiliei Cu un nivel mai ridicat al factorului VIII, vascular-trombocitar Bolile copilăriei Volumul tip de sângerare: hemoragii periodice abundente ale pielii, sângerări nazale, uterine, gastro-intestinale (hematoamele sunt, de asemenea, posibile, în special, la locul injecțiilor intramusculare, hemartroză) Sângerările după intervenții chirurgicale minore (extracții dentare etc ) pot începe în momentul intervenției și pot dura câteva zile, ducând la anemie posthemoragică După pubertate, severitatea bolii scade Diagnostic Recunoașterea bolii este posibilă numai cu un studiu simultan și dinamic al nivelului factorului VIII și al proprietăților trombocitelor, deoarece chiar și cele mai tipice defecte pentru această boală pot dispărea periodic Defectele tipice includ: ) o creștere foarte accentuată a duratei sângerării; ) aderența scăzută a trombocitelor la fibrele de sticlă sau mărgele de sticlă; ) o cantitate mică de factor VIII sanguin; ) agregare scăzută a trombocitelor cu ristocetină Ultimul defect este cel mai persistent Numărul de trombocite este întotdeauna normal Testele endoteliale pot fi fie pozitive, fie negative Este foarte important să se examineze pacientul în dinamică dacă se suspectează boala von Willebrand, deoarece chiar și cu boala de tip I, cea mai studiată și răspândită, agregarea plachetară cu ristocetină și nivelul factorului VIII pot fi periodic normale În centrele specializate de diagnostic, determinarea în plasma sanguină a polimerului VPI:K, VIIIR VW, VPFVag, VPI:VW, agregare plachetar cu doze foarte mici de ristomicină ( , - , mg/ml), la care trombocitele răspund indivizii sănătoși , precum și pacienții cu hemofilie A, dar nu răspund la tipul I, PA, III tip de boală von Willebrand Adesea, diagnosticul este posibil numai cu examinări repetate Metoda de diagnosticare ADN a bolii von Willebrand este cea mai informativă și, potrivit lui V S Baranov, valoarea ei diagnostică se apropie de % sindromul von Willebrand poate fi asociat cu boli difuze ale țesutului conjunctiv și alte imunopatologii Tratament În formele ușoare și moderate de boală de tip I, când nivelul VPI:K este peste %, este recomandabil să se prescrie un analog al hormonului antidiuretic natural - DDAVP (desmopresină acetat- -deamino, SD-arginina-vasopresină) DDAVP se administrează intravenos în doză de , μg/kg din greutatea corporală a pacientului în - ml soluție izotonică de clorură de sodiu timp de - minute Sinteza VPG EF și VIILK, precum și activatorul plasminogenului, încep să crească după de minute, atingând un maxim după '/ - h (în stare sănătoasă) Capitolul voluntari - %) Timpul de înjumătățire al medicamentului în sânge variază de la la de minute, dar creșterea VIII:VEF și VPI:K este de aproximativ ore (după transfuzia de crioconcentrat sau plasmă proaspătă congelată, timpul de înjumătățire al VIII:VF este de ore, iar VIII:K este de - ore) Din aceasta este clar că injecțiile repetate sunt necesare după ore, deși sunt posibile injecții suplimentare după de ore μg de DDAVP are activitatea de UI de hormon antidiuretic și, prin urmare, cu injecții repetate, sunt posibile intoxicația cu apă și hiponatremia Efectele secundare sub formă de cefalee tranzitorie și dureri abdominale, înroșirea feței, hipertensiunea arterială sunt de obicei severe și de scurtă durată În forma PV a bolii von Willebrand, perfuzia de DDAVP poate provoca trombocitopenie În toate formele bolii von Willebrand (cu excepția bolii trombocitelor), infuziile de plasmă proaspătă congelată ( ml/kg) sau crioprecipitat care conțin VPI:EF sunt foarte eficiente ca agenți hemostatici Durata creșterii activității factorului VIII:K după perfuzie este de - zile; în boala von Willebrand este indicată administrarea periodică de dicinonă, pantotenat de calciu, medicament pe bază de plante Prognoza Prognosticul pentru viață este favorabil Purpura trombocitopenică Există purpure trombocitopenice primare și secundare Cele primare includ: - purpură trombocitopenică idiopatică (boala Werlhof); - ereditar; - izoimun (congenital - cu incompatibilitate a fatului si a mamei pentru antigenele plachetare, post-transfuzie - dupa transfuzii de sange si masa trombocitara); - transimună congenitală (trombocitopenie tranzitorie a nou-născuților din mame cu purpură trombocitopenică idiopatică, lupus eritematos) Trombocitopenia secundară (simptomatică) la copii se dezvoltă mai des decât cea primară și poate fi observată: - în perioada acută a bolilor infecțioase (mai ales adesea cu infecții virale perinatale); - cu reacții alergice și boli care apar cu hiperreactivitate imediată; - colagenoze si alte afectiuni autoimune; Bolile copilăriei Volumul - DIC-sindrom; - boli maligne ale sistemului sanguin (leucemie, hipoplastică și anemie cu deficit de vitamina B ); - boli însoțite de splenomegalie și displenism (hipertensiune portală în ciroza hepatică etc ); - anomalii congenitale ale vaselor de sânge (hemangioame) și metabolism (Gocher, Niemann-Pick etc ) Purpura trombocitopenică idiopatică (ITP) ITP este o diateză hemoragică primară cauzată de insuficiența cantitativă și calitativă a legăturii trombocitelor hemostazei Semnele caracteristice ale bolii sunt tulburări ale legăturii vasculo-trombocite a hemostazei - purpură (hemoragii în grosimea pielii și a mucoaselor) și sângerări ale membranelor mucoase, un număr scăzut de trombocite în sângele periferic, un normal sau creșterea numărului de megacariocite în măduva osoasă, absența splenomegaliei și a bolilor sistemice, care pot fi complicate de trombocitopenie Etiologie și patogeneză ITP este o boală cu predispoziție ereditară, care constă în prezența trombocitopatiei ereditare la pacienți (Fig ), în Orez Pedigree al pacientului Anton Ch, , luni, ITP acută I - sângerări nazale frecvente, echimoze, neexaminate; ІІ - sângerări nazale frecvente în copilărie, mai târziu - echimoze frecvente, menstruații - - zile, examinate - trombocitopatie ereditară: atrombie; ІІІ — fără sângerare crescută, examinat, funcția trombocitară neschimbată; III - sângerări nazale frecvente în copilărie, acum adesea sindrom hemoragic cutanat fără cauză, examinat - trombocitopatie ereditară: atrombie; IV, - proband Capitolul Boli ale sistemului sanguin Din acest motiv, infecțiile virale trecute (ARVI, rujeolă, rubeolă etc ), vaccinările preventive, traumele fizice și mentale și alți factori externi pot duce la o încălcare a funcției de prezentare a antigenului a macrofagelor și, în continuare, la apariția unui imunopatologic proces - proliferarea limfocitelor sensibilizate la autoplachetare, sinteza autoanticorpilor antiplachetari Conform conceptelor moderne, un proces imunopatologic duce întotdeauna la ITP, astfel încât izolarea formelor imune și neimune ale bolii este irațională Caracteristicile familiei de reactivitate imunologică, imunoreglarea poate fi, de asemenea, un factor de predispoziție ereditară la ITP (împreună cu prezența trombocitopatiei ereditare, desigur) Autoanticorpii antiplachetari din ITP sunt direcționați către diferite glicoproteine (GP) ale membranei plachetare: GPV (de obicei acești copii dezvoltă remisie spontană), GP Іb, GP II - Sha (titrul ridicat este tipic pentru ITP cronică) La unii pacienți cu ITP, numărul de limfocite T supresoare și natural killer este redus Geneza formală a trombocitopeniei în ITP este fără îndoială - distrugerea crescută a trombocitelor în splină, care este, de asemenea, locul sintezei anticorpilor antiplachetari Trombocitopoieza în ITP este crescută, așa cum indică un număr mare de megatrombocite în sânge Sângerarea la pacienții cu ITP se datorează inferiorității cantitative (trombocitopenie) și calitative (trombocitopatie) a legăturii trombocitelor hemostazei Endoteliul vascular, lipsit de funcția angiotrofică a trombocitelor, suferă distrofie, ceea ce duce la creșterea permeabilității vasculare și la hemoragii spontane Încălcările legăturii de coagulare a hemostazei la pacienții cu ITP (scăderea ratei de formare a tromboplastinei, creșterea fibrinolizei) sunt secundare insuficienței trombocitelor Trombocitopatia la copiii cu ITP este observată în toate perioadele bolii, inclusiv după splenectomie cu un număr normal de trombocite în sângele periferic O situație similară se remarcă și în cazul anemia Minkowski-Chofard, când după splenectomie anemia dispare, iar microsferocitoza persistă Clasificare De-a lungul cursului se disting formele acute (care durează mai puțin de luni) și cronice de ITP; acestea din urmă sunt împărțite în opțiuni: a) cu recidive rare; b) cu recidive frecvente; c) continuu recurent În funcție de perioada bolii, se disting o exacerbare (criză), remisiune clinică (lipsa sângerării cu trombocitopenie persistentă) și remisiune clinică și hematologică Bolile copilăriei Volumul După tabloul clinic, se disting purpura „uscata” (există doar sindromul hemoragic cutanat) și „umeda” (purpură în combinație cu sângerare) Tabloul clinic ITP în cele mai multe cazuri se dezvoltă în copilărie, în principal la preșcolari Înainte de debutul pubertății, în rândul pacienților cu ITP, băieții și fetele sunt la fel de frecvente, dar în rândul școlarilor mai mari, există deja de ori mai multe fete La vârsta timpurie și preșcolară, ITP se dezvoltă adesea la - săptămâni după infecțiile virale: apar hemoragii cutanate petechiale, hemoragii la nivelul mucoaselor și sângerări Trăsăturile caracteristice ale purpurei la copii sunt: ) policromie (în același timp, pe piele pot fi detectate hemoragii de diferite culori - de la roșcat-albăstrui până la verde și galben); ) polimorfism (împreună cu diferite dimensiuni ale echimozei, există peteșii); ) asimetrie; ) spontaneitatea apariţiei, în principal noaptea (Fig ) Un simptom tipic al ITP este sângerarea (nazală, gingivală, de la alveoliul unui dinte extras, la fetele pubertare, sângerare uterină) Melena, hematuria și alte sângerări sunt mai puțin frecvente Hemoragiile la nivelul articulațiilor sunt, de asemenea, atipice Hemoragiile în organele interne, creierul sunt rare ( - % dintre pacienți) și se dezvoltă de obicei în prima lună de boală la copiii cu sângerări abundente ale mucoaselor, hemoragii la nivelul retinei Orez Aspectul pacienților cu ITP A — ITP acută la un copil de ani; B — ITP cronică la un copil de ani Capitolul Splenomegalia moderată (marginea inferioară a splinei iese cu - cm de sub arcul costal) poate fi întâlnită la % dintre copiii cu ITP Temperatura corpului în absența bolilor concomitente și a anemiei posthemoragice este constant normală Diagnostic Cele mai caracteristice anomalii la examinarea de laborator a pacienților cu ITP sunt trombocitopenia (norma trombocitelor în sângele periferic este de - x / l), o creștere a timpului de sângerare după o leziune standard (duke, dar mai bună conform la Ivey sau Borchgrevin-Waaler), teste pozitive pentru rezistența capilară (întorsătură, ciupire etc ), o creștere a numărului de megacariocite „inactive” în măduva osoasă Mielograma este obligatorie în scopul diagnosticului diferenţial În diagnosticul diferențial, trebuie avut în vedere faptul că hipoplazia persistentă a genealogiei megacariocitare, modificările liniilor mieloide și eritroide ale măduvei osoase în absența anemiei posthemoragice sunt necaracteristice ITP, iar prezența lor necesită căutarea altor cauze de trombocitopenie Febră, ganglioni limfatici umflați, splenomegalie, modificări marcate ale formulei leucocitelor, leucocitoză, VSH crescut, disproteinemie semnificativă - toate acestea necesită excluderea bolilor infecțioase și a altor boli enumerate mai sus și sunt atipice pentru ITP Este deosebit de important să se diferențieze ITP de hemopatia malignă (leucemie etc ), boli imunopatologice (lupus eritematos sistemic etc ) Purpura trombocitopenică izoimună congenitală apare de obicei atunci când fătul are antigenul plachetar PLAI și mama nu îl are ( - % din populația unor astfel de indivizi), ceea ce duce la sensibilizarea maternă, la sinteza anticorpilor antiplachetari, care, pătrunzând în placenta, provoacă trombocitoliza la făt Boala este diagnosticată la din - de nou-născuți; Se caracterizează prin apariția în primele ore de viață a hemoragiilor petechiale și cu mici pete pe piele În cazuri severe (apariția tardivă a sindromului hemoragic), sunt posibile hemoragii la nivelul mucoaselor, hemoragii melene, nazale, ombilicale, pulmonare, hemoragii intracraniene (la - % dintre pacienți) Splenomegalia moderată este tipică Diagnosticul se bazează pe date clinice și de laborator, un test de tromboaglutinare pozitiv al trombocitelor copilului în serul sanguin al mamei Trombocitopenia durează de la la săptămâni, și uneori mai mult, deși creșterea sindromului hemoragic este oprită prin terapia rațională în primele zile de viață Trombocitopenia transimună congenitală în perioada neonatală se observă la - % dintre copiii din mame cu purpură trombocitopenică idiopatică În jumătate din cazuri, nu este însoțită de tulburări hemoragice Geneza trombocitopeniei este asociată cu penetrarea Bolile copilăriei Volumul de la mamă la făt de anticorpi antiplachetari și limfocite materne sensibilizate la autoplachetare Manifestările clinice se dezvoltă de obicei în primele zile de viață: peteșii, mici echimoze pe spate, torace, membre, mai rar hemoragii pe mucoase, melenă, sângerări nazale De regulă, sângerarea nu este severă, dar au fost descrise cazuri de hemoragii intracraniene Diagnosticul se bazează pe date anamnestice și clinice și de laborator cu depistarea autoanticorpilor antiplachetari la mamă și a limfocitelor sensibilizate la autoplachetare la mamă și copil Recuperarea are loc în - săptămâni Trecerea la purpura trombocitopenică idiopatică se observă în - % din cazuri Purpura trombocitopenică ereditară poate rezulta din producția insuficientă de trombocite sau distrugerea crescută a trombocitelor Purpurele trombocitopenice hipoplazice (cu amegacariocitoză sau hipoplazie megacariocitară) sunt de obicei asociate cu alte malformații, mai ales adesea cu aplazie a radiusului Sângerările (purpură, nazală, intestinală și alte sângerări) și trombocitopenia în cazuri tipice apar în primele zile de viață, mai rar mai târziu Moștenirea este autosomală, recesivă Prognosticul este prost: mai mult de jumătate dintre pacienți mor înainte de vârsta de un an Hipoplazia unui germen megacariocitar poate fi un simptom al anemiei hipoplazice, leucemiei, anomalii cromozomiale (trisomii ale perechilor - , de cromozomi) Purpura trombocitopenică ereditară poate fi și rezultatul unei deficiențe în sinteza trombocitopoietinei (tipul dominant de moștenire), iar în astfel de cazuri, administrarea de plasmă, chiar și pe cale orală, duce la o normalizare temporară a numărului de trombocite Purpurele trombocitare ereditare sunt microcitare, macrocitare și normocitare Din acest grup, sindromul Wiskott-Aldrich (vezi capitolul ), trombocitodistrofia hemoragică (sindromul Bernard-Soulier) și anomalia May-Hegglin sunt cele mai studiate Cu sindromul Bernard-Soulier, moștenit de tip autozomal recesiv, sângerarea este adesea severă: purpura și sângerarea apar în primele luni de viață Trombocitopenia fie apare, fie crește semnificativ în momentul sângerării Trombocitele sunt mari ( % dintre ele au un diametru mai mare de microni, un hialomer albastru mare), nu răspund la agenții de agregare precum ristocetina, fibrinogenul bovin Esența anomaliei plachetare este absența glicoproteinei Іb (glicocalcină) în membrana celulară, care conține receptori pentru factorul von Willebrand, ceea ce determină capacitatea de aderență scăzută a trombocitelor și defectul de agregare cu ristocetina Sângerarea în sindromul May-Hegglin nu este severă, apare la vârsta preșcolară și școlară Moștenirea anomaliei este autosomală, dominantă Trombocitopenia este asociată cu trombocite mari și prezența corpilor Dole în neutrofile și monocite Capitolul Tratament Depinde de geneza trombocitopeniei Nou-născuții cu purpură izoimună și transimună sunt hrăniți cu lapte matern de la donator timp de săptămâni, iar apoi aplicați la sânul mamei (cu controlul numărului de trombocite din sângele periferic al copilului) În alte purpure trombocitopenice, copiii sunt hrăniți normal, în funcție de vârstă Restricțiile de regim, de regulă, sunt necesare numai în timpul unei crize hemoragice În cazul oricărei purpure trombocitopenice (dacă este exclus sindromul DIC), administrarea orală de acid e-aminocaproic ( , - , g/kg de ori pe zi) și alte medicamente care îmbunătățesc activitatea adeziv-agregativă a trombocitelor (adroxon, etamsilat - dicinonă, pantotenat de calciu, clorofilină de sodiu, ATP intramuscular în combinație cu preparate de magneziu în interior, fitoterapie) În timpul unei crize hemoragice, acidul e-aminocaproic trebuie administrat intravenos de - ori pe zi Imunoglobulina se administrează intravenos în doză de , g/kg greutate corporală ( ml/kg soluție %) zilnic timp de zile, ceea ce duce la o creștere a numărului de trombocite la sfârșitul cursului de tratament în / - / pacienți cu PTI, deși doar - % dintre pacienți ating o remisiune clinică și hematologică stabilă Tratamentul cu imunoglobulină intravenoasă este indicat și pentru purpura trombocitopenică transimună și izoimună a nou-născuților Cu toate acestea, aceasta este o metodă destul de costisitoare și, de obicei, la copiii cu ITP, tratamentul este început cu utilizarea prednisolonului Indicațiile pentru numirea glucocorticoizilor la copiii cu ITP sunt: sindromul hemoragic cutanat generalizat cu un număr de trombocite mai mic de x /l, combinat cu sângerări ale membranelor mucoase, hemoragii la nivelul sclerei și retinei ochiului, purpură umedă complicată prin anemie posthemoragica, hemoragii la nivelul organelor interne Prednisolonul este prescris timp de - săptămâni la o doză de mg / kg pe zi, cu o reducere suplimentară a dozei și retragerea medicamentului Tratamentul cu glucocorticoizi pe termen lung, de luni de zile este ineficient și duce la o serie de complicații Imunoglobulina anti-Rhesus (anti-D-IgG), administrata intravenos la pacientii Rh pozitivi in doza de - mcg/kg timp de - zile la jumatate dintre pacientii cu ITP cronică, contribuie la creșterea numărului de trombocite În splenectomia este ineficientă interferon-a medicament modificat genetic (Reaferon, Intron A, Reaferon-A), a început să fie utilizat pentru tratamentul pacienților cu ITP din Potrivit E K Donyush și colab ( ), din de copii cu PTI cronică, un răspuns hematologic a fost obținut la , % dintre pacienți (în %, complet, adică normalizarea numărului de trombocite) Pentru copiii cu vârsta sub ani, doza de medicament a fost de UI / zi, - ani - milion UI / zi și peste ani - milioane UI / zi Medicamentul a fost administrat subcutanat sau intramuscular de ori pe săptămână timp de luni Deși rezultatele tratamentului trebuie luate în considerare numai după - săptămâni de la inițiere, la majoritatea pacienților efectul hematologic a fost observat deja după săptămâni Bolile copilăriei Volumul Transfuziile în masă de trombocite nu sunt eficiente și sunt utilizate foarte rar, doar cu hemoragii care pun viața în pericol (de exemplu, în creier), numărul de trombocite din sângele periferic nu crește și este posibil doar un efect hemostatic local Indicații pentru splenectomie la pacienții cu ITP: purpură umedă care durează mai mult de luni și necesită cure repetate de glucocorticoizi; purpură acută în prezența sângerării severe care nu se oprește pe fondul terapiei complexe moderne; suspiciune de hemoragie cerebrală Conform datelor rezumative ale literaturii de specialitate, la % dintre copiii cu ITP, splenectomia duce la remisie clinică și de laborator sau la o reducere semnificativă a sângerării Cea mai frecventă cauză de reapariție a bolii după splenectomie este prezența la pacienți a splinelor suplimentare care nu au fost îndepărtate în timpul operației, care poate fi determinată de absența eritrocitelor cu corpi Hovel-Joly, care apar neapărat la pacienții cu splenectomie Dacă splenectomia este ineficientă, glucocorticoizii sunt din nou utilizați pe scurt, iar dacă acest lucru nu duce la creșterea numărului de trombocite și ameliorarea hemoragiilor, vincristina ( , mg/m ) se prescrie intravenos o dată pe săptămână De obicei, efectul apare după - injecții Nu este indicat administrarea imunosupresoare pentru o perioadă mai lungă de timp Utilizați după splenectomie și androgen danazol atenuat ( mg / kg pe zi, nu mai mult de mg împărțit în două prize) timp de - luni Splenectomia este nedorită la copiii cu vârsta sub ani (în special până la un an), deoarece riscul de sepsis în acest caz este de aproximativ - % Având în vedere că pacienții cu splenectomie sunt deosebit de sensibili la infecția pneumococică (doar în primul an după intervenție chirurgicală), se recomandă imunizarea cu vaccin pneumococic înainte de splenectomie, sau administrarea de bicilină- o dată pe lună timp de șase luni după intervenție chirurgicală Observarea dispensarului În ITP acută, se efectuează timp de ani, în ITP cronică - până la trecerea copilului la o clinică pentru adulți Vaccinările pe fondul antihistaminice sunt posibile la numai an după perioada acută Vaccinările cu vaccinuri cu virus viu sunt contraindicate În - ani, schimbările climatice sunt inadecvate Dieta este normală Testele de sânge cu numărarea numărului de trombocite în primele luni după externare trebuie făcute dată în săptămâni, apoi lunar timp de luni și apoi dată în luni, precum și după fiecare infecție La tratarea copiilor, trebuie evitate acidul acetilsalicilic, analgin, carbenicilina, nitrofuran, UHF și UVI În termen de - luni de la externare, este recomandabil să se prescrie o colecție hemostatică de plante medicinale în combinație cu cure alternante de săptămâni de medicamente care stimulează funcția de adeziv-agregare a trombocitelor, agenți coleretici (luând allocol timp de lună, apoi o pauză) timp de lună și luând din nou acest medicament) În plus, terapia menționată este prescrisă în cure de luni de - ori pe an Capitolul Colectia hemostatica de ierburi include soarba, traista ciobanului, urzica, buza intoxicanta de iepure, sunatoare, capsuni salbatice (plante si fructe de padure), ardei de apa, stigmate de porumb, trandafir salbatic Toate plantele se amestecă în părți egale, se toarnă lingură din colecție cu un pahar cu apă clocotită și se lasă timp de - minute Se bea pahar pe zi in - prize timp de luna Apoi iau o pauză de lună și efectuează din nou un curs lunar Prognoza Cu metode moderne de tratament pentru viață - favorabile Letalitatea nu este mai mare de - % Este în general acceptat că % dintre pacienții cu PTI acută se recuperează spontan, fără niciun tratament, în decurs de luni Rata de tranziție de la ITP acută la cronică este de aproximativ % Trombocitopatii Trombocitopatiile sunt tulburări ale hemostazei cauzate de inferioritatea calitativă a trombocitelor cu numărul lor normal Există trombocitopatii ereditare și dobândite Dintre disfuncțiile plachetare ereditare primare, cele mai frecvente sunt atrombia, trombocitopatia cu un defect în reacția de eliberare și trombastenia Trombocitopatiile ereditare secundare sunt tipice în boala von Willebrand, afibrinogenemie, albinism (sindrom Hermansky-Pudlak), sindrom cutanat hiperelastic (Ehlers-Danlos) și Marfan și multe anomalii metabolice Trombocitopatiile dobândite cu sau fără sindrom hemoragic sunt caracteristice multor afecțiuni ale sângelui (leucemie, anemii hipoplazice și megaloblastice), uremie, CID, boli imunopatologice (vasculită hemoragică, lupus eritematos, glomerulonefrită difuză etc ), boli de iradiere la bolnavii bolnavi de radiații luând salicilați, xantine, carbenicilină, disfuncții neurocirculatorii Distribuția chiar și a trombocitopatiei ereditare primare nu a fost stabilită, dar este, fără îndoială, cea mai frecventă patologie determinată genetic a sistemului hemostază În majoritatea cazurilor de așa-numită sângerare familială de origine necunoscută, pot fi suspectate trombocitopatii ereditare Frecvența trombocitopatiilor ereditare în populație ajunge la % sau mai mult Patogeneza Defectul activității funcționale a trombocitelor în trombastenie (descris în de medicul pediatru elvețian Evgeny Glanzmann și, prin urmare, numit după el) se bazează pe absența complexului glicoproteic Nb/IIIa de pe membrana lor și, prin urmare, pe incapacitatea trombocitelor de a se lega fibrinogenul, se agregează unul cu celălalt și provoacă retragerea cheagului de sânge Combinația de glicoproteine Nb/Na este specifică pentru tromboză Bolile copilăriei Volumul cite și megacariocite cu integrină, un complex care mediază diferite semnale extracelulare către citoscheletul plachetar Clasificarea trombocitopatiilor ereditare [R Colman, ] I Defect în interacțiunea trombocite-agregant (defect al receptorului): — defecte selective ale receptorilor de adrenalină, colagen, tromboxan/endoperoxid II Defect de interacțiune trombocită-perete vascular: - boala von Willebrand (deficit sau VWF defect); - sindromul Bernard-Soulier (deficit de GP Іb) III Defect de interacțiune interplachetar: - afibrinogenemie congenitală (deficit de fibrinogen); - trombastenia Glanzmann (deficit sau defect de GP Pb/Pia) IV Tulburări ale secreției trombocitelor: ) deficit de stocare: - deficit de -granule; - deficit de a-granule; - deficit de a -granule ) tulburări metabolice ale acidului arahidonic: - încălcări ale eliberării acidului arahidonic; - deficit de ciclooxigenază; - deficit de tromboxan sintetaza ) defect de secreție primară cu rezervor normal de stocare și sinteză normală de tromboxan: — defect de mobilizare a calciului; - un defect în metabolismul fosfatidilinozitolului; un defect în fosforilarea proteinelor V Încălcări ale interacțiunii trombocite-factorul de coagulare VI Tulburări congenitale combinate - anomalie May-Hegglin, boala Down, sindroame displazie mezenchimatoase (Marfan, Ehlers-Danlos), sindrom TAR Realizările ultimului deceniu în domeniul biologiei moleculare, biochimiei membranei, mecanismele de transducere a semnalului transmembranar la scheletul intracelular, precum și participarea mediatorilor secundari (adenilat ciclază - inhibitor și Ca-inozitol - stimulator) în implementarea celulară efecte au contribuit la înțelegerea modalităților de interacțiune a celulelor sanguine, endoteliocitelor cu substanțe biologic active în timpul procesului inflamator, reparare, hemostază, alergii Capitolul Defectele ereditare ale membranei sunt motivul incapacității tromboxanelor de a răspunde la tromboxan în atrombie sau de a lega factorul von Willebrand, aderă (lipi) de suprafețe străine, colagen în anomalii Bernard-Soulier În diferite variante de trombocitopatii ereditare cu un defect în reacția de eliberare, au fost găsite deficiențe de ciclooxigenază, tromboxan sintetază etc În plus, în unele trombocitopatii ereditare, o deficiență de granule dense (boala Hermansky-Pudlak, sindromul Landolt), o deficit de granule proteice (sindromul trombocitelor gri) sau componentele acestora, lizozomi În geneza sângerării crescute în toate variantele de trombocitopatie, defectul în formarea unui dop hemostatic primar și interacțiunea trombocitelor între ele, precum și legăturile trombocitelor și plasmatice ale hemostazei, este de importanță primordială Ideile moderne despre aparatul receptor al trombocitelor și trombocitopatiile congenitale sunt prezentate în Fig , clasificarea trombocitopatiilor ereditare [Colman R , ] - vezi pagina Cu toate acestea, utilizarea practică a acestei clasificări este destul de dificilă și este posibilă numai în clinici de înaltă specialitate, astfel încât următoarea clasificare simplificată poate fi utilizată în scopuri practice ( Tabelul ) Tabloul clinic Cu diferite variante ale unui defect trombocitar, severitatea bolii variază de la un sindrom de sângerare ușoară (o tendință la vânătăi cu leziuni minore; hemoragii cutanate cu haine care freacă corpul, pe Tabelul Proprietățile funcționale ale trombocitelor în cele mai frecvente trombocitopatii ereditare Trombocitopatii Natura defectului funcţional (criterii de diagnostic) ■ Primar Trombastenie Absența sau scăderea agregării plachetare indusă de ADP, colagen și adrenalină, absența sau scăderea bruscă a retractiei cheagurilor de sânge Atrombie Scăderea agregării plachetare indusă de ADP, colagen și epinefrină cu retracție normală a cheagului Trombocitopatie datorată „reacției de eliberare a trombocitelor” afectată Scădere accentuată a agregării plachetare indusă de colagen: agregare primară normală, dar absența sau scăderea bruscă a celui de-al doilea val de agregare indus de ADP și adrenalină Boala Bernard-Soulier Agregarea trombocitară redusă indusă de ristocetină, fibrinogen bovin cu agregare normală cu ADP, colagen, adrenalină Secundar boala von Willebrand Agregarea plachetară normală cu ADP, colagen, adrenalină, redusă cu ristocetină (defectul se corectează prin plasma donatorului) Nivel redus VIII f Creșterea timpului de sângerare Scăderea capacității de aderență a trombocitelor Afibrinogenemie Un nivel puternic redus de fibrinogen în sânge în combinație cu agregarea trombocitară redusă cu ADP, colagen, adrenalină Bolile copilăriei Volumul AGREGARE trombocite ADEZIUNE VWD Colagen ->■ Tromboxan Factor de activare a trombocitelor -> Sindromul Bernard-Soulier Afibrinogenemie Trombastenie GP II SECREŢIE MLC trombocite Defect de sinteză a tromboxanilor Tulburări de secreție ACTIVITATEA DE COAGULARE A trombocitelor Lipsa bazinului de stocare Defect de secreție primară PGG , pgh DEFECT DE RECEPTOR Sa Orez Schema răspunsului plachetar normal și afecțiunilor congenitale ale funcției trombocitelor [R Colman, ] CO, ciclooxigenază; DAG, diacilglicerol; IP, inozitol trifosfat; MLC, miozină, lanț ușor; MLCK, kinaza cu lanț ușor de miozină; PIP , fosfatidilinozitol difosfat; KS, protein kinază; PLC, fosfolipaza C; PLA , fosfolipaza A ; TS, tromboxan sintetaza; VWF, factor von Willebrand; VWD, boala von Willebrand; GP este o glicoproteină Adrenalina -*• |R DAG R -RO Tromboxan A [jo] Acid arahidonic fosfolipide MLC-PO Capitolul locul compresiunii cu benzi de cauciuc sau cu presiune viguroasă asupra membrului; sângerări nazale periodice neabundente, menstruație prelungită în familie la femei etc ) până la sângerări nazale, uterine, gastrointestinale abundente, purpură cutanată răspândită Adesea, la astfel de pacienti, interventiile chirurgicale minore (extractie dentara, adenotomie, amigdalectomie etc ) determina sangerari abundente si prelungite, ducand la anemie Sindromul hemoragic cutanat poate fi sub formă de peteșii, echimoze, mai rar hematoame Adesea, sângerarea minimă este atât de frecventă în rândul rudelor încât acest lucru se explică prin slăbiciunea familiei a vaselor de sânge, sensibilitatea familiei etc La pacienții cu trombocitopatii ereditare, sângerarea se dezvoltă de obicei ca o complicație după administrarea de medicamente care nu provoacă această reacție în milioane al oamenilor Au și sângerări nazale frecvente cu infecții Hematuria pe termen lung torpid la terapia convențională poate fi, de asemenea, o manifestare a trombocitopatiei (cu toate acestea, la astfel de pacienți, fie în istoric, fie chiar în momentul examinării, pot fi detectate alte manifestări de sângerare crescută) Momentul de apariție a primelor semne de sângerare crescută poate fi foarte diferit, dar mai des este încă o vârstă timpurie sau preșcolară Primăvara și iarna, sângerarea este mai pronunțată Odată cu vârsta, intensitatea sindromului hemoragic scade adesea Sindromul hemoragic cel mai persistent și sever al trombocitopatiilor ereditare enumerate se observă cu trombastenie Frecvența diferitelor simptome de sângerare crescută în diferite trombocitopatii este prezentată în Fig - sangerari nazale - hemoragii severe dupa operatii, leziuni Orez Natura sângerării crescute în trombocitopatiile ereditare (ED Bolotina) a - trombastenie; b - atrombie; c - defect în reacția de eliberare; d — boala lui Willebrand Bolile copilăriei Volumul Diagnostic si diagnostic diferential Boala poate fi suspectată deja pe baza anamnezei Este obligatoriu să se întocmească un pedigree cu o colecție atentă de informații despre sângerarea minimă de la rude Testele endoteliale pentru rezistența capilară (manșetă, garou, borcan), de regulă, sunt pozitive Durata sângerării poate fi crescută, dar atunci când este determinată de Duke, este adesea normală Numărul de trombocite și indicatori ai sistemului de coagulare a sângelui fără abateri de la normă (în orice caz, atunci când este determinat prin metode tradiționale de studiere a coagulogramei) Diagnosticul final este posibil doar cu un studiu de laborator al proprietăților trombocitelor: capacitatea lor de aderență la sticlă și colagen (redusă doar în bolile von Willebrand și Bernard-Soulier), reținerea lor în rană, activitatea de agregare cu diferite doze de ADP, colagen, ristocetină, evaluarea reacțiilor de eliberare În acest caz, examinarea trebuie efectuată în dinamică (pentru a exclude modificări accidentale ale proprietăților trombocitelor) și nu numai la copil, ci și la părinții săi, precum și la rudele cu sângerare crescută Atrombia, trombocitopatia cu un defect în reacțiile de eliberare sunt moștenite de tip autosomal dominant (Fig , ), prin urmare, la unul dintre părinții pacientului, se găsește în mod necesar un defect în proprietățile trombocitelor Trombastenia este adesea moștenită într-o manieră autosomal recesivă și, prin urmare, identificarea unui purtător heterozigot în rândul părinților poate fi dificilă (Fig ) În același timp, există familii cu moștenire dominantă a trombasteniei Orez Arborele genealogic al lui Alyosha A , ani Atrombie Capitolul Orez Arborele genealogic al lui Misha M , , ani Trombocitopatie ereditară cu un defect în reacția de eliberare Orez Arborele genealogic al Lenei R , , ani Trombastenia Diagnosticul diferențial se realizează cu alte tipuri de diateză hemoragică Este deosebit de necesar să se facă distincția între trombocitopatie și boala von Willebrand (punctul de referință diagnostic este agregarea defectuoasă cu ristocetină, care apare numai în boala von Willebrand și sindromul Bernard-Soulier) Studiul stării legăturii de coagulare a hemostazei la pacienți face posibilă excluderea deficiențelor factorilor de coagulare VIII, II, V, X, I și III, care sunt, de asemenea, caracterizați printr-un tip de sângerare crescută de tip microcirculator Bolile copilăriei Volumul Dipiridamol, metilxantine Orez Punctele de acţiune ale antiagregantelor plachetare (M Stemerman) Tratament Dieta in functie de varsta si bolile concomitente Modul este determinat de intensitatea sindromului hemoragic De obicei, nu este nevoie de odihnă la pat Se prescriu medicamente care îmbunătățesc funcția adeziv-agregativă a trombocitelor: acid e-aminocaproic, dicinonă, adroxon, pantotenat de calciu, ATP intramuscular în combinație cu preparate de magneziu din interior, clorofilină de sodiu, preparate cu litiu Toate medicamentele enumerate sunt utilizate în dozele obișnuite de vârstă în cursuri De asemenea, este prezentată fitoterapie (vezi v , p ), prescrierea de cursuri de stabilizatori de membrană (Essential, etc ), antioxidanți (vitamina E, etc ), detectarea și tratamentul NCD Este necesar să se evite medicamentele care perturbă funcția trombocitelor, în special acidul acetilsalicilic, care, prin inhibarea prostaglandinei sintetazei (ciclooxigenaza), inhibă brusc sinteza tromboxanilor, blocând astfel agregarea (Fig ) Paracetamolul nu perturbă agregarea trombocitelor, în timp ce toate celelalte medicamente antiinflamatoare nesteroidiene inhibă În plus, agregarea trombocitară este inhibată de eufillin, tren-tal, dipiridamon, prednisolon, heparină, peniciline, doze mari de vitamina C, sulfonamide, citostatice, diuretice etc Capitolul nicilinele inhibă deosebit de puternic funcția de agregare a trombocitelor carbenicilina Administrarea concomitentă a inhibitori ai funcției trombocitelor poate provoca sângerări gastrointestinale la copiii cu procese erozive în tractul gastrointestinal Prognoza Cu trombocitopatii ereditare în cazurile de absență a hemoragiilor intracraniene, este favorabil pentru viață dacă se efectuează o terapie adecvată și se elimină în timp pierderile severe de sânge Trebuie remarcat faptul că hemoragiile intracraniene masive sunt caracteristice numai pentru formele foarte severe de trombastenie, boala von Willebrand și sindromul Bernard-Soulier Vasopatie Includerea vasopatiilor în grupul diatezei hemoragice este foarte condiționată și este mai degrabă o tradiție Există vasopatii ereditare (boala Rendu-Osler, angiomatoză retiniană - sindrom Hippel-Lindau; sindrom cutanat hiperelastic - sindrom Ehlers-Danlos; hemangioame în combinație cu trombocitopenie, anemie - sindrom Kazabakh-Merritt; telangiectazie cutanată cu ataxie -)-Bar și vasopatii dobândite (vasculite hemoragice și alte tipuri de vasculite alergice; vasculite simptomatice cu colagenoză, alergii la medicamente și alimente; vasopatii infecțioase și toxice; vasopatii hipovitaminoase - deficiențe de vitamine C, P etc ) Marea majoritate a acestor boli sunt descrise în manualul de dermatologie pediatrică, unele în acest manual Cea mai frecventă vasopatie la copii este vasculita hemoragică Vasculita hemoragica (HV) HB (boala Schonlein-Henoch, purpură anafilactoidă, toxicoză capilară) este o boală imunopatologică caracterizată prin vasculită sistemică și care se manifestă prin hemoragii simetrice, adesea în puncte mici, la nivelul pielii, de obicei în combinație cu dureri și umflarea articulațiilor, dureri abdominale, rinichi deteriora HB este diagnosticată la - , la de copii pe an Copiii de la luni la ani se îmbolnăvesc mai des Printre băieții bolnavi de ori mai mult decât fete Etiologie și patogeneză Cauza bolii nu a fost stabilită, dar la unii copii a existat o legătură între dezvoltarea acesteia și boli virale acute, infecții bacteriene (adesea streptococice la % dintre pacienți), vaccinări preventive, injecții cu gama globuline, alergii la medicamente, Bolile copilăriei Volumul Orez Dezvoltarea vasculitei imunocomplex (schema) (A I Vorobyov et al ) , circulație de complexe (fără depozite); - depunerea de complexe în peretele vasului (localizarea leziunilor depinde de compoziția complexelor); - vasculite (reacție neutrofil-macrofag, tromboză) helmintiazele O predispoziție ereditară specifică (adică prezența unei boli similare în familie) este prezentă doar la un număr mic de pacienți, în timp ce povara arborelui genealogic cu boli alergice este prezentă la majoritatea copiilor La mulți pacienți este posibil să se detecteze focare de infecție cronică Se crede că reacțiile alergice de tip III, o leziune imunocomplex care duce la vasculită leucocitoclastică, pot juca un rol principal în patogeneză (Fig ) De asemenea, nu este exclus rolul de declanșare al unor substanțe endogene (?) necunoscute care provin din intestine La unii copii, patogeneza bolii se bazează pe o stare de imunodeficiență, în special, deficiența complementului C Potrivit lui A V Papayan, reacțiile similare cu fenomenul Schwartzman pot juca un rol decisiv în patogenia hepatitei B (Fig ) Confirmarea leziunilor vasculare imunocomplex în hepatita B este detectarea imunoglobulinelor A, M, G, fibrinogenului, C -complement în leziuni (în piele, în interiorul vaselor) Astfel de modificări se găsesc la / dintre pacienți, deși toți au depozite în vasele rinichilor de complexe cu Capitolul Coagulare Activarea factorilor de coagulare VII și X Zer Factori de interacțiune LPS-trombocite (suprimată de agenți anti-complementari) Suprimat de acid acetilsalicilic, fenilbutazonă etc d Endotoxină lipopolizaharidă (LPS) Leucocite Zer -Componente complement > c-bp + ~ (suprimat + Ba + C a + C a ser anti-complementar, factor de venin de cobra) PML Deteriorări, precipitații, depuneri de fibrină și scăderea clearance-ului acesteia Chemotaxie, eliberare de conținut de lizozom Izolarea substanțelor tromboplastice leziune de tesut Orez Reacții imunologice și neimunologice în fenomenul Schwartzmann (R X Kormen, S S Asgar) C - - fracții de complement; BP, factor de activare a complementului seric; VA este forma sa activă; PML - leucocite polimorfonucleare IgA Unii pacienți au avut un nivel ridicat de IgA în sânge și limfocite B cu IgA Pe măsură ce boala scade, numărul de limfocite B cu IgA în sânge scade, dar acest lucru nu se întâmplă la pacienții cu nefropatie În ultimul deceniu, s-a acordat atenție faptului că un nivel sanguin crescut al antigenului factorului von Willebrand (VWF) poate servi ca marker al vasculitei De obicei, nu se găsesc modificări brute în sistemul de coagulare a sângelui, dar, de regulă, se înregistrează o tendință de hipercoagulabilitate */ copii cu HS au DIC Afectarea rinichilor este cauzată de complexele imune cu IgA și poate fi focală, segmentară (ca nefropatia IgA în boala Berger), mai rar - glomerulonefrita difuză acută, subacută Clasificare G A Lyskina și colab ( ) propun următoarea clasificare clinică a HB Forma (evoluția) bolii: perioada inițială; iertare; recidiva; Bolile copilăriei Volumul Forme clinice: simplu; amestecat Sindroame clinice: cutanat; articular; abdominale; renal Gradul de severitate Ușoară: - starea generală este satisfăcătoare; - erupții cutanate minore; posibile artralgii Mediu: - stare generală de severitate moderată; - erupții cutanate abundente; - artralgie, artrită; - dureri periodice în abdomen; - microhematurie; - proteinurie ușoară (urme de proteine în urină) Greu: - starea generala este severa; - erupții abundente confluente cu elemente de necroză; - angioedem recurent; - durere persistentă în abdomen; - sangerari gastrointestinale; - hematurie macroscopică; - sindrom nefrotic; - insuficiență renală acută Natura fluxului: acută (până la luni); prelungit (până la luni); cronice (recurente) Clinica Cel mai tipic simptom sunt leziunile cutanate (Fig , ) În absența modificărilor cutanate, diagnosticul nu se pune Debutul bolii (de obicei la - săptămâni după o boală respiratorie acută) poate fi Capitolul Orez Erupție pe fesele unui pacient cu vasculită hemoragică Orez Aspectul unui pacient cu vasculită hemoragică cu sindrom renal ochi cu apariția simultană a mai multor sindroame, dar leziunile cutanate apar uneori mai târziu decât sindroamele articulare și abdominale De obicei apar modificări pe pielea extremităților inferioare, apoi pe fese, extremități superioare, piept, spate, față și gât În cazuri tipice, la început acestea sunt mici (aproximativ - mm în diametru) pete eritematoase sau maculopapule Când sunt apăsate, elementele devin palide, dar mai târziu își pierd această capacitate Uneori, în stadiul inițial al bolii, odată cu administrarea heparinei, erupția poate dispărea în câteva ore Mai des, erupția cutanată după un timp devine hemoragică, iar elementele capătă o culoare roșu-violet Erupția se estompează apoi în maro și apoi cu o nuanță gălbuie, dar de obicei nu înflorește Leziunile cutanate sunt adesea simetrice, grupate în jurul articulațiilor, pe fese, interiorul coapselor și suprafețele extensoare ale extremităților Leziunile cutanate pot fi polimorfe din cauza erupțiilor cutanate suplimentare Stropirea ondulată este un simptom tipic În plus, pacienții pot prezenta uneori eritem multimorf sau nodular (nodular), angioedem și umflarea mâinilor, picioarelor, picioarelor, pleoapelor, feței Elementele erupției cutanate pot atinge - cm în diametru Datorită trombocitopatiei secundare concomitente (în special pe fondul numirii medicamentelor antiinflamatoare nesteroidiene), sunt posibile sângerări nazale și echimoze Mâncărimea pentru GV nu este caracteristică In cazurile severe este posibila purpura necrotica, precedata de eruptii buloase Necroza poate lăsa cicatrici în urmă Bolile copilăriei Volumul Sindromul articular – tumefiere, durere, hiperemie – apare la / dintre pacienți în articulațiile mari (genunchi, cot, gleznă etc ) Mai des, leziunea este asimetrică Artrita cu hepatită B trece de obicei rapid și nu lasă în urmă deformări permanente Sindromul abdominal se dezvoltă la aproximativ / dintre pacienții cu HB și se caracterizează prin crampe bruște, dureri foarte ascuțite, care sunt mai des localizate în apropierea buricului, pot fi însoțite de scaune negre sau stacojii (melena), greață, vărsături repetate (hematomeză) Abdomenul este ușor umflat, dar tensiunea peretelui abdominal în curs necomplicat este de obicei absentă Scaunul poate deveni mai frecvent Fluoroscopia gastrointestinală relevă o scădere a motilității intestinale, îngustare segmentară, probabil din cauza edemului și hemoragiilor Tulburările de motilitate pot duce la obstrucție, invaginație, infarct miocardic, perforație intestinală și peritonită (la - % dintre pacienți) Analiza pentru sânge ocult în scaun (reacția lui Gregersen) este pozitivă într-un studiu în serie la % dintre pacienți Sindromul renal apare la '/j- / , pacienţi sub formă de glomerulonefrită difuză focală sau segmentară, nefrită proliferativă subacută extracapilară Există forme clinice de afectare a rinichilor: ) hematurie tranzitorie; ) nefrită toxică capilară, formă hematurică; ) nefrită toxică capilară cu sindrom nefrotic și hematurie; ) glomerulonefrită rapid progresivă Primele două forme apar cu aceeași frecvență de % și procedează favorabil La unii copii, micromodificări ale urinei sau chiar hematurie macroscopică fără simptome extrarenale și disfuncție renală severă persistă destul de mult timp - câteva săptămâni sau luni sau chiar ani În aceste cazuri, probabil că vorbim de nefrită segmentară */ pacienți cu nefropatie au o clinică de nefrită acută tipică cu simptome și sindroame extrarenale clare Cursul acestui tip de nefropatie este, de asemenea, adesea benign, dar poate duce și la nefrită cronică Cea mai severă complicație este nefrita subacută, insuficiența renală acută Leziunile altor organe din HB sunt rare - creierul este implicat în proces (convulsii tranzitorii, pareze ale membrelor, asimetrie a reflexelor tendinoase, simptome de afectare a nervilor cranieni din cauza edemului, mai rar hemoragie), ochi, umflarea testiculelor se notează Modificările sistemului cardiovascular, hepatosplenomegalia moderată sunt tranzitorii și apar numai în faza acută Capitolul Temperatura corpului în hepatita B este de obicei subfebrilă în prima săptămână de boală, la apogeul sindromului de durere Febra persistentă de grad scăzut sau febra sunt semne de infecție concomitentă Diagnostic Pune pe baza datelor clinice și nu necesită suplimentar studii pentru confirmare În analiza sângelui periferic, sunt detectate leucocitoză de severitate diferită (moderată), VSH crescută, neutrofilie, eozinofilie și trombocitoză Având în vedere afectarea frecventă a rinichilor, toți pacienții trebuie să facă sistematic analize de urină Dacă apar modificări ale urinei, se efectuează studii pentru a evalua starea funcțională a rinichilor Datorita faptului ca */ pacienti pot avea DIC, este indicat sa se numara regulat numarul de trombocite, la apogeul bolii pentru a studia starea hemostazei pacientului (timp de coagulare a sangelui venos, toleranta la heparina, trombina si timpul parțial de tromboplastină, nivelul de fibrinogen, produsele de degradare a fibrinogenului și fibrinei în sânge, testele etanolului și sulfatului de protamină) Dificultăți mari sunt cauzate de diagnosticarea în timp util a complicațiilor sindromului abdominal - apendicita, invaginație, perforație intestinală și peritonită Astfel de copii au nevoie de supravegherea comună a unui medic pediatru și a unui chirurg pediatru în dinamică Diagnostic diferentiat Diagnosticul diferențial se realizează, în primul rând, în funcție de clinică, cu reumatism, boli de piele, boli ale tractului gastro-intestinal Uneori, sindromul abdominal precede leziunile cutanate timp de câteva ore și chiar - zile, iar apoi doar observarea pacientului în dinamică, absența simptomelor locale, poate face un diagnostic corect După cum sa menționat deja, prezența HB nu exclude posibilitatea apendicitei, invaginații, peritonitei după perforație, iar căutarea simptomelor adecvate la un pacient în perioada acută ar trebui să fie zilnică În același timp, trebuie amintit că palparea profundă este traumatizantă pentru pacienții cu hepatită B Ele trebuie palpate cu atenție și rar Este posibil să se diferențieze HB de alte tipuri de vasculită hemoragică pe baza prezenței unei triade la pacienții cu toxicoză capilară: leziuni cutanate, articulații și sindrom abdominal, care este necaracteristic pentru alte forme Diagnosticul diferențial cu coagulopatie și tulburări ale legăturii trombocitelor hemostazei, de regulă, nu provoacă dificultăți Tratament Nu există o terapie specifică pentru HB Dacă se stabilește o legătură cu o infecție bacteriană anterioară sau pacientul are un focar decompensat al unei infecții cronice, este indicată febră, o cură de antibiotice Bolile copilăriei Volumul O revizuire atentă a istoricului ar trebui să sugereze un alergen alimentar sau medicament care trebuie eliminat din dietă și tratament Cu toate acestea, este mai bine să anulați toate medicamentele împotriva cărora a apărut purpura Dieta in perioada acuta cu restrictie de proteine animale, sare, extractive, produse care contin multa histamina sau fiind eliberatori ai acesteia Produsele industriale de conserve sunt, de asemenea, nedorite Produse lactate utile Repaus la pat timp de - săptămâni, apoi se extinde treptat, deoarece sunt posibile recidivele purpurei, explicate ca purpură ortostatică Este indicat ca toți copiii să prescrie cărbune activat sau alte enterosorbente de colestiramină, polifepan în interior Se mai folosesc picaturi gastrice, antihistaminice, pantotenat de calciu, rutina, doze moderate de acid ascorbic, medicamente pe baza de plante, desi eficacitatea lor este indoielnica Pentru durerea în abdomen care nu dispare după administrarea picăturilor gastrice, se prescriu analgezice - no-shpu, baralgin etc Numirea unuia dintre agenții antiplachetari este considerată patogenetic indicată: dipiridamol (Kurantil, Persantin) la mg/kg/zi în doze, sau pentoxifilină (Trental, Agapurine) la - mg/kg/zi în doze, sau ticlopidină ( Ticlid) - mg/kg/zi de ori pe zi Durata terapiei este de luni [Lyskina G A et al , ] În evoluția moderată a hepatitei B, acești autori recomandă prescrierea a antiagregante plachetare în asociere, iar în caz de hepatită recurentă, adăugarea de Plaquinil (Delagil) - mg/kg/zi la terapie o dată pe noapte timp de - luni și/sau a-blocante - nicergolină (Sermion) sau troxevasin, preparate cu acid nicotinic (nicotinat de xantinol, Complamin, Teoni-kol), ketotifen (Zaditen), stabilizatori de membrană (vitamine A mg pe zi, E - mg / zi, dimefosfonă mg/kg de ori pe zi) Activitatea pronunțată a procesului cu sindrom abdominal violent, cutanat și articular este o indicație pentru utilizarea combinată a prednisolonului și a heparinei Numirea izolată a prednisolonului este periculoasă, deoarece promovează hipercoagulabilitatea și există o tendință de a dezvolta DIC în această boală (chiar dacă nu există semne clare ale prezenței sale) Prednisolonul este de obicei prescris în doză de mg/kg, iar heparina - UI/kg pe zi, împărțit în - injecții sub pielea abdomenului Dacă, pe fondul terapiei cu heparină, timpul de coagulare a sângelui venos continuă să fie scurtat (mai puțin de minute), atunci doza poate fi crescută de , ori Heparina nu trebuie administrată de sau ori pe zi (!), deoarece aceasta provoacă dezvoltarea cheagurilor de sânge intravasculare Anularea heparinei ar trebui să fie treptată, dar prin reducerea dozei și nu prin reducerea numărului de injecții (!) Uneori, cu un tablou clinic furtunos, este necesar să se recurgă la terapia prin perfuzie, iar în acest caz se poate realiza o administrare optimă a heparinei - intravenos prin picurare cu aportul său uniform în organism în timpul zilei Infuzia de plasmă proaspătă congelată ca sursă de antitrombină III precede începerea terapiei cu heparină Capitolul În HV severă, Lyskina G A și colab , pe lângă terapia cu heparină și glucocorticoizi, recomandă - ședințe de plasmafereză cu - volume de sânge circulant Primele trei sesiuni de plasmafereză se efectuează zilnic, următoarea - dată în zile Plasma proaspătă congelată, soluțiile de albumină, glucoză, dextrani cu greutate moleculară mică sunt utilizate ca medicamente de înlocuire Poate o combinație de terapie cu puls cu prednisolon ( - mg / kg / zi timp de zile) și plasmafereză La pacienții cu nefrită subacută sau cu o evoluție rapidă a glomerulonefritei, aceștia recurg la numirea combinată de imunosupresoare (azatioprină sau ciclofosfamidă) cu glucocorticoizi și heparină, agenți antiplachetari (curantil) Citostaticele nu trebuie administrate numai în legătură cu un curs prelungit sau ondulat al bolii La astfel de copii, este necesar să se caute helminți, focare de infecție, să identifice alergenul, adică să se caute cauza Trebuie amintit întotdeauna că numirea imunosupresoarelor în pediatrie este un ultima ratio (ultimul argument) Prognoza Se crede că % dintre pacienții cu HV se recuperează în decurs de o lună și % în decurs de un an Nefrita cronică se dezvoltă la - % dintre pacienții cu hepatită B Mortalitatea in hepatita B este de aproximativ % si chiar mai putin din cauza formelor cu complicatii viscerale si a cazurilor de nefrita cronica Observarea dispensarului În caz de afectare a rinichilor, aceasta corespunde cu cea prevăzută în capitolul Dacă nu există leziuni renale, copiii sunt înregistrați la medicul pediatru local timp de ani La fiecare șase luni, copilul este prezentat unui stomatolog, un medic otorinolaringolog pentru diagnosticarea în timp util și igienizarea celor mai frecvente focare de infecție De asemenea, ei examinează în mod regulat fecalele pentru ouă de helminți Analizele de urină se fac cel puțin o dată pe trimestru și după fiecare infecție respiratorie acută Scutirea medicală de la vaccinare se acordă timp de ani Terapia planificată nu este indicată COAGULAREA SANGELUI INTRAVASCULAR DISSEMINAT Coagularea intravasculară diseminată (DIC) este un proces patologic general, a cărui esență este în primul rând îmbunătățirea coagularii intravasculare, activarea celulelor sanguine și a endoteliului vascular, ceea ce duce la blocarea microcirculației de către cheaguri/trombi și creșterea vâscozității sângelui Activarea rezultată a sistemului în cascadă de proteaze plasmatice: kalikreină / kinină, fibrinolitică, sisteme de complement („explozie proteolitică”) și creșterea consumului de factori de substrat (pro- și anticoagulante), trombocitele duc la deteriorare Bolile copilăriei Volumul endoteliul nyyu, colapsul cardio-vascular și sindromul hemoragic ' Frecvență Potrivit R Kovachi ( ), la pacienții adulți internați în spital, frecvența DIC este de : și ocupă locul doi după boala hepatică ca cauză a coagulopatiei dobândite Potrivit angajatului nostru D O Ivanov, printre nou-născuții din secția de terapie intensivă, DIC poate fi detectat în laborator la aproximativ o treime dintre copii (la % dintre nou-născuții cu sepsis) Etiologie și patogeneză Cauzele care duc la DIC sunt grupate după cum urmează: ) activarea sistemului intern de hemocoagulare prin activare Factorul XII (factorul Hageman) în afectarea celulelor endoteliale - infecții (de obicei sepsis cauzat de microbi gram-negativi, mai rar gram-pozitivi, infecții virale intrauterine severe - herpes, citomegalie, rubeolă), asfixie și acidoză severă, hipotermie, orice etiologie, hipotensiune arterială prelungită, șoc, policitemie, sindrom de detresă respiratorie, atât de tip neonatal, cât și de tip adult, catetere vasculare; ) deteriorarea țesuturilor cu eliberarea tromboplastinei tisulare și, în prezența factorului VII, activarea sistemului extern de hemocoagulare - complicații obstetricale: placenta previa, abrupție placentară, infarct placentar și corioangiom, eclampsie, moarte intrauterină a unui făt din gemeni, amniotic embolie lichidă, leziuni cerebrale, leucemie acută și tumori, enterocolită necrozantă; ) provocarea de hemoliză intravasculară (Aspergillus sepsis, forme severe de boală hemolitică a nou-născutului, transfuzie de sânge incompatibil cu antigenele eritrocitare principale); ) reducerea intensității eliminării factorilor de coagulare a sângelui activați din cauza inhibării sistemului reticuloendotelial - boală hepatică severă, mușcături de șarpe, hipotermie, hipofuncție reticuloendotelială Cele mai frecvente cauze ale DIC la copii sunt șocul și infecțiile intestinale severe M S Machabeli a identificat patru etape ale DIC: ) stadiul de hipercoagulemie; ) stadiul de creștere a coagulopatiei de consum și a activității fibrinolitice (scăderea numărului de trombocite și a nivelului de fibrinogen din sânge în timpul normo- sau hipercoagulării în prima fază); Capitolul ) stadiul de defibrinogenizare și fibrinoliză patologică cu o scădere a nivelului aproape tuturor factorilor de coagulare a sângelui și trombocitopenie profundă (ca urmare a tulburărilor de microcirculație, hipoxia apare cu modificări degenerative ale organelor interne și funcționare afectată, adică șoc); ) stadiul de recuperare, care uneori ar trebui privit ca stadiul trombozei reziduale și blocajului Potrivit unor autori străini, epuizarea sângelui în factorii de coagulare, cel puțin în stadiul II al DIC, este mai probabil rezultatul reținerii acestora în sistemul reticuloendotelial decât consumul în timpul formării trombilor intravasculari Până de curând, purpura trombotică trombocitopenică (TTP), sindromul hemolitic uremic (HUS) a fost întotdeauna denumită DIC Cu toate acestea, la majoritatea acestor pacienți, coagulopatia nu a fost detectată (valori normale ale APTT, PT, TT și niveluri ale factorilor de coagulare a sângelui I, V, VIII), dar a fost un nivel ridicat al factorului von Willebrand cu o greutate moleculară mare detectat în sânge, ceea ce poate stimula agregarea trombocitelor De aici, factorul de plecare al patogenezei a început să fie luat în considerare: ) activarea monocitelor cu eliberarea lor de TNF, IL-Hb, IL- , IL- și trombocite cu agregarea lor; ) inflamatia endoteliului (vasculita sistemica) cauzata de verocitotoxina unor bacterii Gram-negative Veriga cheie în patogeneza DIC este trombinemia decompensată împrăștiată în patul vascular cu epuizarea mecanismelor anticoagulantului și apoi a sistemului de coagulare Șocul este cel mai natural factor etiologic și patogenetic al DIC Clasificare Clasificarea sindromului DIC (conform Papayan-Tsybulkin): ) aval - acut, subacut, cronic; ) după gradul de decompensare a fluxului sanguin periferic — compensat, subcompensat, decompensat; ) după prevalenţă - localizat, diseminat În același timp, este oportun să se evidențieze etapele conform lui Machabeli Tabloul clinic Manifestările bolii depind de cauza care a dus la CID, de stadiul coagulopatiei de consum și de gradul de decompensare a fluxului sanguin periferic Nu există o corespondență directă între etapele coagulopatiei de consum și tabloul clinic Tromboza poate fi atât în stadiul I, Bolile copilăriei Volumul deci în II, iar în Sh; Tulburări hemoragice tipice în DIC tip mixt: sângerare prelungită de la locurile de injectare, puncție venoasă, traumatisme chirurgicale; sindrom hemoragic cutanat (purpură) de severitate variabilă - peteșii, echimoze; sângerare spontană (nazală, pulmonară, gastrointestinală, melenă etc ); hemoragii la nivelul organelor interne (plămâni, rinichi, tractul gastro-intestinal), creier; manifestări clinice ale trombozei vasculare (necroză cutanată, insuficiență renală acută ca semn al trombozei vasculare renale; insuficiență suprarenală - o consecință a hemoragiei în ele și necroză; creșterea volumului membrului, acrocianoză, cianoză etc ) Majoritatea copiilor în stadiul III dezvoltă anemie hemolitică microangiopatică Deteriorarea sistemului nervos până la comă, convulsiile sunt atât un semn al modificărilor la nivelul creierului, cât și o reflectare a gradului de decompensare a fluxului sanguin periferic, adică șoc Sindromul cronic DVS se manifestă prin traumatisme ușoare și sângerări ale membranelor mucoase, afectare a funcției renale și sindroame neurologice tranzitorii Adesea există tromboflebită HS se dezvoltă de obicei la copiii de vârstă fragedă și preșcolară după colienterită, dizenterie sau SARS și se caracterizează printr-o combinație de semne de anemie hemolitică, purpură trombocitopenică și glomerulonefrită și (sau) necroză corticale bilaterală a rinichilor cu dezvoltarea insuficienței renale acute Purpura fulminantă este o variantă extremă a cursului vasculitei sistemice Apare de obicei în perioada de recuperare de la infecțiile bacteriene și virale și se caracterizează prin hemoragii cutanate simetrice, vasculită clară, necroză a pielii și a țesutului subcutanat Fesele și picioarele sunt cel mai frecvent afectate În urma leziunilor trombotice apare toxicoza, în geneza căreia toxinele țesuturilor necrotice joacă rolul principal La un număr de pacienți, tulburările circulatorii focale la nivelul picioarelor servesc ca prim semn al bolii, iar sindromul hemoragic cutanat generalizat se dezvoltă mai târziu Tabloul clinic al purpurei trombotice trombocitopenice are multe în comun cu HU C, deoarece se bazează pe tromboză difuză și embolie Alături de caracteristicile HUS, există semne de creștere a leziunilor cerebrale - o tulburare a conștienței, convulsii, orbire, afazie etc , adică șoc, afectare a funcției renale, febră Diagnostic Recunoașterea stadiului de hipercoagulare este posibilă numai cu un studiu de laborator pe baza unei scurtări a timpului de coagulare a sângelui venos (normal - minute), a timpului de recalcificare (normal - s); nivelurile de trombocite, fibrinogen și alți factori de coagulare pot fi crescute, testele de paracoagulare (etanol și sulfat de protamină) sunt pozitive, iar activitatea heparinei libere este redusă În stadiul II, o schimbare naturală a testelor generale de coagulare este multidirecționalitatea lor, dar o creștere tipică a timpului de activare parțială Capitolul teste de tromboplastină, protrombină și trombină, trombocitopenie, agregare spontană a trombocitelor, teste pozitive pentru prezența produselor de paracoagulare (teste etanol și sulfat de protamină) și complexe solubile de fibrină-monomer, creșterea nivelului de PDF în serul sanguin și scăderea nivelul de antitrombine III În stadiul III DIC, deficiența factorilor de coagulare din sânge este pronunțată (în special fibrinogenul și factorii V, VIII, XIII), activitatea fibrinolitică și timpul de coagulare a sângelui venos sunt puternic crescute, există trombocitopenie profundă și timpul de trombină crescut nu este corectat prin adăugarea de plasmă donatoare sănătoasă Foarte caracteristică este prezența eritrocitelor înțepătoare, fragmentate (schistocite) într-un frotiu de sânge venos Acest semn este întotdeauna prezent la pacienții cu HUS și TTP Tratament În primul rând, se reduc la tratamentul acelor boli și afecțiuni care au dus la DIC: infecție, șoc, acidoză, hipoxie etc De regulă, se recurge la terapia prin perfuzie Sunt prezentate antiagregante (chimes, tren-tal), medicamente inotrope Dacă cauza DIC nu poate fi eliminată și fluxul tromboplastinei în sânge continuă sau există dovezi clinice ale dezvoltării trombozei, este recomandabil să se prescrie heparină în doză de - U / kg pe oră intravenos sau - U/kg pe zi, împărțind doza la - injecții sub pielea abdomenului Terapia cu heparină este controlată prin determinarea timpului de tromboplastină parțial (parțial) activat (APTT) la fiecare ore, menținându-l la valori de , - ori mai mari decât cele normale (sau înainte de începerea terapiei cu heparină la pacient) Dacă APTT este excesiv de prelungit, doza de heparină este redusă; dacă se normalizează, doza este crescută În literatura străină, totuși, ei subliniază că heparina trebuie utilizată numai cu DIC strict dovedită în laborator și tromboză dovedită clinic și numai după transfuzia de plasmă proaspătă congelată ca sursă de antitrombină III Ei subliniază, de asemenea, că în literatura mondială nu există publicații privind studiile randomizate care să demonstreze beneficiul terapiei cu heparină în DIC acută Eficacitatea heparinei a fost observată în principal în DIC autolimitat, care se rezolvă spontan Heparina poate crește tendința de a sângera În ultimii ani, au fost folosite heparine cu greutate moleculară mică, dar tactica de a le trata cu DIC la copii nu a fost încă dezvoltată Există publicații despre beneficiile plasmaferezei, plasmacitoferezei în stadiile inițiale ale DIC acute în toxicoza severă Subliniați [Khassel K , ] că TTP și HUS, de regulă, sunt rezultatul microtrombilor plachetare în arteriole și capilare fără sindromul consumului de factori de coagulare a sângelui, DIC (valori normale ale APTT, PT, TV) și, prin urmare, baza pentru tratamentul acestor pacienți nu trebuie tratată cu heparină, ci cu plasmafereză și/sau transfuzii proaspete Bolile copilăriei Volumul plasmă congelată, numirea de prednisolon, agenți antiplachetari (dipiridamol, acid acetilsalicilic etc ) Dozele de plasmă proaspătă congelată pot fi foarte mari, până la ml/kg pe zi, dar în astfel de cazuri este mai bine să se folosească plasmafereza Dacă această terapie este ineficientă, se recomandă adăugarea de vincristină la ea Efectul vincristinei este în încălcarea funcției trombocitelor și influențează procesul imunopatologic Transfuziile de trombocite nu sunt recomandate pentru TTP În concluzie, subliniem că baza tratamentului pentru DIC este o influență activă asupra factorilor etiologici și patogenetici care o cauzează și o susțin În special, în ciuda răspândirii pe scară largă a DIC la nou-născuți, folosim foarte rar terapia cu heparină pentru tratamentul său țintit, dar pentru prevenirea trombozei cu nutriție parenterală totală, adăugăm heparină la soluții cu o rată de , - , - , unități per fiecare ml de lichid infuzat Cu tromboză locală dovedită, se utilizează și terapia trombolitică - streptokinaza - U/kg pe oră sau urokinaza - U/kg pe oră, dar un astfel de tratament este posibil numai în centre specializate care au oportunități bune de monitorizare a sistemelor trombocitelor și plasmatice (niveluri de fibrinogen, plasmină și antiplasmine, activitate de fibrinoliză) Prognoza Prognosticul depinde de cauza DIC și de severitatea acesteia Există indicii în literatură că chiar și în TTP cu transfuzie activă de plasmă proaspătă congelată și plasmafereză repetată cu plasmă proaspătă congelată în combinație cu terapia cu prednisolon, rata mortalității este de aproximativ % Capitolul BOLI ENDOCRINE DIABET Diabet (din greacă diabaino - o fântână sau sifon) - denumirea generală a unui grup de boli caracterizate prin excreția excesivă de urină În secolul al II-lea d Hr e Areteus a descris această boală ca „ieșirea de carne și organe în urină” Când s-a descoperit că urina bolnavilor de diabet avea un gust dulce, la denumire i s-a adăugat cuvântul latin mellitus, dulce de miere Potrivit Comitetului de experți OMS ( ), diabetul zaharat (DZ) este o boală care se dezvoltă ca urmare a insuficienței relative sau absolute a insulinei, ducând la afectarea utilizării carbohidraților, a metabolismului grăsimilor și proteinelor, manifestată prin hiperglicemie cronică și afectare vasculară Prevalența DZ în populație ajunge la - %, iar în ultimele decenii această cifră a crescut La copiii sub ani din țara noastră, prevalența diabetului zaharat este în medie de : (de la , la , în diferite regiuni) În Sankt Petersburg în , această cifră a ajuns la , : , iar incidența (numărul de pacienți nou diagnosticați pe an) a fost de , : a populației infantile Creșterea incidenței are loc în perioada toamnă-iarnă cu vârfuri în octombrie și ianuarie și un minim în iunie-iulie DZ este mai des depistat la copiii de - ani si - ani Pacienții cu diabet zaharat de tip I reprezintă aproximativ - % din toți pacienții cu diabet zaharat și aproape % dintre cei care s-au îmbolnăvit în copilărie Frecvența diabetului de tip II la copii este necunoscută În conformitate cu recomandările Comitetului de experți al OMS pentru diabetul zaharat, la nivel mondial este utilizată o singură clasificare a acestei boli Există două tipuri principale de diabet - insulino-dependent (IDDM, tip I) și non-insulino-dependent (NIDDM, tip II) Recent, s-a propus folosirea termenilor „diabet zaharat de tip I” și „diabet zaharat de tip II” în locul diabetului zaharat insulino-dependent și non-insulino-dependent Utilizarea unei noi terminologii implică identificarea patogenezei unei boli la un anumit pacient, de exemplu, tulburări imunologice (diabet zaharat de tip I), secreție anormală de insulină sau un defect al insulinei Bolile copilăriei Volumul receptori (diabet de tip II) Întrucât nici măcar nu toate clinicile mari au posibilitatea diagnosticării imunologice și genetice moleculare, pentru a evita confuziile, directorul Institutului de Endocrinologie, acad RAMS II Dedov ( ) recomandă luarea în considerare a termenilor „diabet zaharat de tip I” și „diabet zaharat de tip II” ca sinonime pentru termenii IDDM și NIDDM Clasificarea diabetului zaharat și a toleranței afectate la carbohidrați este dată în tabel Tabelul Tipuri de diabet zaharat și alte categorii de intoleranță la glucoză (OMS, ) Clase clinice I Diabet zaharat de tip I (IDDM) A Mediat imun B Idiopatic II Diabet zaharat de tip II (NIDDM) A La persoane cu greutate corporală normală B La persoanele obezi III Alte tipuri specifice A Defecte genetice care cauzează disfuncția celulelor β B Defecte genetice care determină scăderea activității insulinei (rezistență la insulină tip A, spiridus, sindrom Rabson-Mendenhall, diabet lipoatrofic, altele) C Boli ale pancreasului (pancreatită, traumatisme/pancreostomie, neoplazie, fibroză chistică, hemocromatoză, pancreopatie fibrocalculoasă, altele) D Boli endocrine (acromegalie, glucagonom, feocromocitom, sindrom Cushing, hipertiroidism, somatostatinom, aldosterom, altele) E Inducerea prin agenți farmacologici și chimici: vacor (agent de deratizare), streptozocină (medicament antineoplazic), alloxan (colorant), pentamidină, acid nicotinic, glucocorticoizi, hormoni tiroidieni, diazoxid (medicament antihipertensiv), agonişti p-adrenergici, tiazide, dilantin , a-interferon, altele) F Infecții (rubeolă congenitală, citomegalovirus, altele) G Forme rare de diabet mediat imun (sindromul Stiff-man, producerea de anticorpi la receptorii de insulină, altele) H Alte sindroame genetice asociate uneori cu diabetul (sindromul Down, sindromul Klinefelter, sindromul Turner, sindromul Wolfram, ataxia lui Fredericks, coreea Highington, sindromul Lawrence-Moon, miastenia gravis, porfiria, sindromul Prader-Willi, altele) R Asociat cu malnutriția („diabet tropical” post, altele) IV Diabet zaharat gestațional (o afecțiune de intoleranță la glucoză diagnosticată pentru prima dată în timpul sarcinii și limitată la sarcină) V Scăderea toleranței la glucoză I La persoanele obeze La indivizii neobezi Alte tipuri de afectare a toleranței la glucoză VI Clase de risc statistic Tulburări anterioare ale toleranței la glucoză (antecedente) Toleranță potențială afectată la glucoză (persoane cu toleranță normală la glucoză, dar cu risc ridicat de diabet zaharat) Capitolul Etiologie DZ este o boală eterogenă Tipul CDI se dezvoltă ca urmare a distrugerii sau diferențierii afectate a [ -celule ale aparatului insular al pancreasului, ceea ce duce la o deficiență absolută de insulină S-a demonstrat că în majoritatea cazurilor există o predispoziție genetică la DZ de tip I, iar riscul de DZ este semnificativ crescut în familia imediată a pacientului Deci, dacă riscul de diabet de tip I este în medie de , - , %, atunci pentru frații pacientului este mai mare de %; pentru copiii bolnavi: % dacă mama este bolnavă și % dacă tatăl este bolnav Dacă unul dintre gemenii monozigoți are diabet, riscul pentru al doilea ajunge la - % Au fost descoperite mai multe gene care predispun la diabetul de tip , localizate pe cromozomi diferiți sau în regiuni diferite ale aceluiași cromozom Se numesc „loci diabetici” Sunt cunoscute câteva zeci de „loci diabetici”, ai căror purtători au un risc ridicat de boală, de exemplu, locusul IDDM- ( p ) face parte din regiunea HLA, inclusiv genele HLA-DP, -DQ, -DR ; Genele TAP și LMP (controlul procesării antigenelor în celulele prezentatoare de antigen) și genele factorului de necroză tumorală a și ; Locul IDDM- ( p ), regiunea promotor de insulină; locusul IDDM- ( q) conține gena CTLA- (o proteină care activează limfocitele T citotoxice) În schimb, varianta HL^DQB * , care este adesea combinată cu DR , provoacă rezistență la DM de tip I Peste % dintre pacienții cu diabet zaharat de tip au alele HLA-DR , -VD sau -DR /DR , în timp ce prevalența lor în populație nu depășește % Mutațiile punctuale ale acestor gene pot duce la un răspuns imun afectat și la dezvoltarea unui proces autoimun în [ -celule Predispoziția genetică în unele cazuri se realizează în prezența unui declanșator Factorii care provoacă dezvoltarea insulitei autoimune nu sunt cunoscuți, deși nu exclud posibilitatea unei inflamații autoimune spontane în | -celule, independent de factorii externi Potrivit majorității cercetătorilor, factorii de mediu diabetogeni nu sunt cauzele directe ale DZ, ci cresc riscul apariției bolii Se presupune că factorii provocatori pot fi viruși, substanțe chimice, unele antigene din lapte de vacă, care sunt identice ca structură cu antigenele membranei cu celule În acest din urmă caz, sensibilizarea are loc la începutul hrănirii artificiale, până la vârsta de săptămâni Infecțiile virale, deși foarte rare, pot ataca direct selectiv celulele O, provocând liza acestora Virusurile -citotropice includ rubeola, Coxsackie B , varicela, citomegalia, gripa, hepatita, oreionul Mai des, diabetul de tip se poate datora unei încălcări a răspunsului imun la unele antigene virale, dar de obicei o infecție virală servește ca declanșator al unei reacții autoimune împotriva celulelor O Prin urmare, factorii de risc semnificativi pentru diabetul de tip I sunt infecțiile virale la mamă în timpul sarcinii, în primul rând rubeola Bolile copilăriei Volumul Relativ rar în copilărie, cauza diabetului zaharat poate fi defecte determinate genetic [ -celule, insulină sau receptori pentru aceasta Aceste variante de diabet sunt denumite în mod colectiv diabet zaharat de tip maturitate la tineri (MODY), o boală moștenită într-o manieră autosomal dominantă și la copii care necesită în majoritatea cazurilor tratament cu insulină În diabetul de tip M DY- (mutația genei HNF- a) și MODY- (mutația genei HNF-la), care reprezintă în general - % din toate cazurile de MODY, morfogeneza insulelor pancreatice este afectată cu o scădere a secreției de insulină, iar MODY- se manifestă de obicei la - de ani, MODY- - la - de ani În tipul MODY- , cauzat de o mutație a genei hexokinazei cartografiată pe al -lea cromozom ( - % din toate cazurile), există o încălcare a reacției secretoare a | -celule la glucoză cu hiperglicemie severă după mese și moderat - pe stomacul gol Apare la vârsta de - ani Mutațiile punctuale ale ADNm mitocondrial provoacă diabet la , - % dintre pacienți (bărbați și femei) și sunt transmise prin gameți materni În funcție de natura mutației, boala poate decurge ca DM I sau DM tip II și poate fi combinată cu malformații congenitale (surditate, tulburări neurologice, insuficiență cardiacă și renală) Aproximativ , % dintre pacienții cu IDDM și % cu NIDDM au o mutație în gena insulinei la poziția cu înlocuirea adeninei cu guanină, ceea ce duce la afectarea răspunsului secretor [ -celule la glucoză Boala începe de obicei ca NIDDM, dar deficitul de insulină crește treptat Mutația se găsește la toți pacienții cu sindrom de surditate ereditară și diabet zaharat (sindrom DIDMOAD, inclusiv diabet zaharat, diabet insipid, surditate neurosensorială, atrofie a nervului optic) Diabetul zaharat asociat malnutriției (diabet pancreatic fibrocalculos) a fost descris la adolescenți din țările tropicale Boala se poate dezvolta si din cauza fibrozei progresive a pancreasului (fibroza chistica); deteriorarea acestuia în timpul depunerii de fier (talasemie); în structura unui număr de sindroame genetice, de exemplu, ataxie-telangiectazie, glicogenoză de tip I, lipoatrofie etc ; cu boli endocrine (hipercorticism, feocromocitom, gigantism hipofizar, tireotoxicoză, glucagonom); atunci când se iau doze mari de hormoni sau anumite substanțe medicinale și toxice DZ de tip II este un nume comun pentru o serie de boli cauzate de rezistența la insulină și o deficiență relativă de insulină Varianta „clasică” a DZ de tip II pare să aibă un mod poligenic de moștenire și se datorează fie unor defecte genetice multiple care provoacă sau predispun la diabet Este posibil ca diabetul de tip II să fie cauzat nu de mutații, ci de modificări ale nivelului de exprimare a genelor care controlează secreția de insulină și efectul acesteia asupra țesuturilor țintă În orice caz, dezvoltarea diabetului necesită influența factorilor externi - Capitolul bătrânețe, obezitate, supraalimentare, sarcină, post la sugari și copii mici, stres, modificări ale stilului de viață Un mic procent de pacienți prezintă mutații specifice ale genelor care duc la dezvoltarea diabetului Astfel, la % dintre pacienții diabetici se găsește o mutație la poziția cu înlocuirea timinei cu citozină, ceea ce duce la rezistența la insulină Înlocuirea timinei cu citozină la poziția duce la o încălcare a secreției de insulină și la o scădere a sensibilității țesuturilor la aceasta Patogeneza Implicarea proceselor imunopatologice în distrugerea celulelor Ș în DZ de tip I este fără îndoială Totuși, inițierea unei reacții autoimune și mecanismele de distrugere a celulelor Ș în diferite tipuri de DM sunt diferite Atât răspunsul autoimun spontan, cât și cel indus împotriva celulelor Ș pot fi cauzate fie de activarea răspunsului imun (limfocite T) la antigenele de suprafață sau secretate pe membrana celulelor Ș, fie de pierderea toleranței la antigenele celulelor Ș Ca urmare, începe un proces lent, în mai multe etape - distrugerea autoimună a celulelor Ș sub influența limfocitelor T și B sensibilizate, a macrofagelor și a citokinelor Stadiile incipiente ale acestui proces nu au fost elucidate, dar este clar că atât imunitatea celulară, cât și cea umorală sunt activate Treptat, ca ținte pentru un atac autoimun, în proces sunt implicați și alți antigeni ai membranei și citoplasmei celulelor Ș, ceea ce duce la o scădere progresivă a secreției de insulină Un studiu morfologic al preparatelor pancreatice ale pacienților care au murit la scurt timp după debutul diabetului zaharat a arătat prezența infiltratelor inflamatorii din limfocitele activate - așa-numita insulită: acumulări de CD (supresori T și limfocite T citotoxice) și CD (T) -ajutoare), precum și limfocitele B, macrofagele, limfocitele NK care nu depășesc insulele Langerhans În serul sanguin al majorității indivizilor în stadiul preclinic, uneori cu - ani înainte de manifestarea bolii și în stadiile incipiente ale perioadei clinice, se găsesc autoanticorpi la antigenele celulelor Ș, insulină și diferite izoforme ale glutamat decarboxilazei În stadiile incipiente, o scădere a secreției de insulină ca urmare a distrugerii sau aplaziei celulelor β nu duce la hiperglicemie, apoi hiperglicemia tranzitorie apare după mese, mai târziu și pe stomacul gol Hipoinsulinemia este însoțită de scăderea transportului de glucoză în celule, în special hepatocite, adipocite, miocite și alte tipuri de celule, iar în cele din urmă crește concentrația de glucoză în lichidul extracelular (hiperglicemie cronică) Activitatea unui număr de enzime de glicoliză aerobă și anaerobă, ciclul Krebs scade cu o scădere a sintezei ATP, NADP H În plus, transportul aminoacizilor și chilomicronilor în celule este perturbat, ceea ce, combinat cu deficiența energetică intracelulară, duce la o scădere a sintezei proteinelor, glicogenului, trigliceridelor și o creștere a aminoacizilor, FFA în sânge KKG Bolile copilăriei Volumul Pentru a compensa deficitul de energie, mecanismele de formare a glucozei endogene în ficat sunt pornite Glicogenoliza, gluconeogeneza, proteoliza, lipoliza sunt activate sub influența hormonilor „contrasulari” (glucagon, adrenalină, glucocorticoizi etc ) Ca urmare, crește hiperglicemia, crește conținutul de aminoacizi, colesterol, FFA, chilomicroni din sânge, iar deficitul energetic este și mai exacerbat Hiperosmolaritatea sângelui duce la poliurie, intracelulară și apoi deshidratare generală, polidipsie Ca urmare a pierderii de lichide, electroliți, creșterea lipolizei, proteolizei, glicogenoliza, scade greutatea corporală, apare slăbiciune musculară, scade imunitatea, degenerarea grasă a ficatului, se dezvoltă tulburări trofice ale pielii și mucoaselor Datorită lipolizei intensificate, se acumulează acizi organici moderat puternic (P-hidroxibutiric, acetoacetic) și acetonă (așa-numiții corpi cetonici), ducând la dezvoltarea acidozei metabolice, mai întâi compensată, apoi decompensată Acidoza metabolică decompensată, deshidratarea, pierderea electroliților sunt cauza disfuncționării sistemului nervos central, a sistemului cardiovascular și a decesului dacă nu sunt tratate Procesele patologice care duc la dezvoltarea diabetului de tip la majoritatea pacienților încep cu mult, adesea cu mulți ani, înainte de apariția simptomelor clinice și pot fi distinse în mod condiționat o serie de etape Stadiul I – predispoziție genetică, determinată de prezența și combinația de „loci diabetici” Etapa II – preclinic În stadiul preclinic incipient, prezența autoanticorpilor la antigenele celulelor P poate dezvălui semne indirecte de insulită autoimună, iar în perioada târzie, când mor mai mult de % din celulele P, toleranța la glucoză este afectată Stadiul III - manifestări clinice - se dezvoltă ca urmare a morții a peste - % din celulele β Clinica Clinica de diabet de tip explicit se caracterizează printr-o triadă de așa-numite simptome „mari”: sete, poliurie și scădere în greutate Apetitul poate fi crescut, dar uneori redus, din cauza cetoacidozei care se dezvoltă rapid Majoritatea copiilor se plâng de oboseală crescută, slăbiciune în creștere, performanță fizică și psihică scăzută Copiii mici dezvoltă enurezis în timpul zilei și nocturne, urina este incoloră, lasă pete de amidon pe lenjerie Imunitatea redusă și deshidratarea crescută provoacă pielea uscată și membranele mucoase, adăugarea de leziuni fungice și pustuloase Pentru copiii mici, erupția cutanată de scutec este tipică în perineu, interiorul coapselor și fese Fetele prezintă întotdeauna simptome mai mult sau mai puțin pronunțate de vulvită stratul adipos subcutanat Capitolul devine mai subțire, apar modificări atrofice ale mușchilor scheletici, ficatul este adesea mărit și moderat dureros Uneori pot apărea xantoame în palme și picioare Manifestările clinice cresc treptat și, în medie, după - săptămâni (de la câteva ore la , - luni), se dezvoltă afecțiuni care pun viața în pericol - cetoacidoză diabetică, hiperosmolară, acidoză lactică sau comă mixtă Clinic, în timpul diabetului zaharat manifest, se pot distinge mai multe etape: Debut acut Regresia simptomelor diabetului zaharat până la remisiunea clinică și de laborator completă sau parțială, datorită restabilirii temporare a secreției endogene de insulină sub influența terapiei adecvate În această etapă, este posibil să anulați terapia cu insulină sau să utilizați doze mici de insulină menținând în același timp normoglicemia, motiv pentru care este uneori numită „luna de miere a diabetului” Durata de la câteva săptămâni la - ani, mai des - luni Perioada de curgere stabilă Durează - , ani, datorită secreției reziduale de insulină de către celulele P La fel ca în etapa anterioară, nu se întâmplă la toți copiii Perioada de flux labil, mai ales severă la pubertate Se caracterizează prin absența secreției endogene de insulină, creșterea rezistenței la insulină, afecțiuni hipoglicemice frecvente, episoade de cetoacidoză și instabilitate a glicemiei chiar și cu respectarea strictă a dietei și a regimului de insulinoterapie Diabet zaharat la adolescenți și adulți care s-au îmbolnăvit în copilărie Clinica și severitatea afecțiunii sunt determinate nu numai de cursul labil al diabetului, ci și de severitatea și natura complicațiilor Diabetul de tip II este de obicei detectat la persoanele cu vârsta peste de ani, dar în ultimii ani a fost întâlnit tot mai mult la adolescenți Boala se dezvoltă lent, simptomele clasice - poliurie, polidipsie, scădere în greutate - sunt ușoare sau absente, dar manifestă adesea polifagie, mâncărime furunculoză, infecție fungică, scăderea acuității vizuale - % dintre pacienți au obezitate În copilărie, boala este mai des depistată întâmplător în timpul examinării pentru obezitate și ereditate grevată de diabet Deoarece funcția celulelor β este păstrată complet sau parțial, pacienții nu au tendință la cetoacidoză, pacienții adesea nu au nevoie de terapie cu insulină Diagnostic DZ în prezența simptomelor clinice evidente este diagnosticat atunci când hiperglicemia este detectată peste , mmol/l în orice probă de sânge, indiferent de aportul alimentar și cu glucozurie mai mare de % Daca se suspecteaza DM si nu exista Bolile copilăriei Volumul Tabelul Criterii de diagnostic pentru diabetul zaharat Recomandările Comitetului de experți al OMS pentru diabetul zaharat, Recomandările Comitetului internațional de experți al Asociației Americane de Diabet, Simptome de diabet + glicemie aleatorie > , mmol/l SAU Glicemia a jeun (cel puțin ore după masă) > , mmol/l în cel puțin două studii în zile diferite Glicemia a jeun (cel puțin ore după masă) > , mmol/l nu mai puțin de două studii în zile diferite SAU Nivelul de glucoză din plasmă sau din sângele capilar la ore după administrarea glucozei în doză de g (copii , g / kg greutate corporală, dar nu mai mult de g) > , mmol / l Evaluarea rezultatelor SPTG (N W Titz, ) Tabelul Exemplu de test clasic SPTH simplificat de ore Glucoza din sângele capilar (mmol/l) Timp după ingestia de glucoză ' ' ' ' ' ' Sănătos , - , , - , , - , , - , , - , , la cel puțin o probă , - , , - , Diabet zaharat d: , > , la cel puțin o probă > , > , În prezența simptomelor clinice ale bolii, concentrația de glucoză în plasmă este determinată pe stomacul gol sau la ore după o încărcare standard de glucoză în cel puțin două probe de sânge prelevate în zile diferite (Tabelul ) Dacă rezultatele examinării sunt discutabile (sub semnificația diagnosticului, dar peste normal), se efectuează un test standard de toleranță la glucoză (SPTG) Cu - zile înainte de test, pacientul primește o dietă normală fără restricții de carbohidrați După un post de - ore peste noapte în repaus, nivelul glucozei din sângele capilar se determină pe stomacul gol, apoi la , și de minute după ingestia de glucoză în doză de , g/kg greutate corporală, nu mai mult de g Criteriile de evaluare a SPTH sunt date în tabel Spre deosebire de diabetul zaharat evident, toleranța afectată la carbohidrați este mai des tranzitorie și doar în cazuri izolate este un stadiu latent al diabetului de tip Nivelul mediu al glicemiei din ultimele de zile este evidențiat de o creștere a hemoglobinei glicate (hemoglobina A c), al cărei conținut în sângele persoanelor sănătoase este de - , % din hemoglobina totală Totuși, la fel ca și studiul nivelului de insulină din sânge, determinarea A c nu este o metodă de diagnosticare a diabetului, dar este indicat să se controleze compensarea diabetului Capitolul Diagnostic diferentiat Diagnosticul diferențial al formei manifeste de diabet de tip I se realizează cu boli însoțite de poliurie, polidipsie, scădere în greutate, glucozurie Diabetul insipid se caracterizează prin poliurie cu densitate relativă scăzută a urinei, aglucozurie și normoglicemie Diabetul renal este însoțit de glucozurie la o concentrație normală de glucoză în sânge Așa-numita glucozurie „nevinovată” cu o încărcătură alimentară semnificativă de carbohidrați ușor digerabili poate fi o consecință a imaturității sistemelor enzimatice ale tubilor renali numai la copii în primele luni de viață Zahărul din urină nu este întotdeauna glucoză Aceasta poate fi fructoză, zaharoză, galactoză etc , determinată în urină din cauza unei boli (galactozemie, fructozurie) sau a consumului excesiv de carbohidrați corespunzători Glucozuria și hiperglicemia moderată sunt posibile cu leziuni, boli infecțioase, intoxicații, de exemplu, supradozaj cu tetraciclină, boală cronică de rinichi, administrare intravenoasă de soluții de glucoză Uneori, acești copii dezvoltă diabet mai târziu Complicații Cetoacidoza diabetică (DKA) în % din cazuri (mult mai rar coma hiperosmolară sau lactică) reprezintă sfârșitul tulburărilor metabolice în diabetul de tip Cel puțin */ pacienți cu IDDM sunt diagnosticați în stare de CAD, dar orice variantă de comă se poate dezvolta ulterior dacă terapia cu insulină și dieta sunt încălcate Stadiul clinic I DKA (cetoza) se manifestă prin simptome de glosită toxică, gastrită, enterită Pe fondul creșterii exicozei apar poliurie, sete, crampe, dureri abdominale, localizate în jurul buricului, mai rar în hipocondrul drept, greață, vărsături de - ori pe zi, pofta de mâncare scade, pot apărea scaune moale Membrana mucoasă a gurii devine strălucitoare, limba este uscată, cu pete de acoperire albă, crăpături în colțurile gurii În aerul expirat, apare mirosul de fructe putrede Există un fard pe obraji în zona arcadelor zigomatice (rubeoză diabetică) Pacienții se plâng de slăbiciune, amețeli, dureri de cap, vedere încețoșată Trecerea DKA la stadiul II - precom - este asociată cu epuizarea rezervei alcaline a sângelui, decompensarea acidozei metabolice și o creștere a deshidratării Respirația zgomotoasă toxică (respirația Kussmaul) apare din cauza iritației centrului respirator cu un exces de ioni de hidrogen Sindrom abdominal în creștere (pseudoperitonită) cu vărsături indomabile „zaț de cafea”, durere constantă, intensă în abdomen, tensiune în mușchii peretelui abdominal anterior La examinare, se observă un abdomen scufundat, simptome pozitive de iritație peritoneală, un miros acru și un amestec de sânge în vărsături Nu există scaun Pielea este uscată, moale, palidă, cu o nuanță cenușie, acrocianoză, cianoză periorală Membrana mucoasă a gurii, buzelor, limbii sunt uscate, acoperite cu un înveliș maro, cu crăpături tahicardie, Bolile copilăriei Volumul zgomotele inimii sunt înăbușite, tensiunea arterială este redusă În zonele interscapulare se aud râuri uscate Conștiința este consonantă Stadiul III DKA - comă cetoacidotică diabetică - se caracterizează prin pierderea conștienței cu inhibarea treptată a reflexelor, scăderea diurezei până la anurie, încetarea vărsăturilor și creșterea tulburărilor hemodinamice La % dintre pacienții cu tulburări de conducere, însoțite de dezvoltarea comei, poate exista hiperosmolaritate sau acidoză lactică Coma hiperosmolară apare la copii cu pierderi suplimentare de lichide (cu excepția poliuriei): cu infecție intestinală, arsuri; la copiii care nu primesc suficiente lichide sau care primesc soluții hiperosmolare cu hrănire artificială sau multe băuturi dulci, în urma cărora hiperglicemia poate fi peste mmol / l , osmolalitatea plasmatică este crescută Coma hiperosmolară se dezvoltă mai lent decât DKA, caracterizată prin exicoză severă în absența acidozei și debutul precoce al simptomelor neurologice (afazie, halucinații, convulsii, hipertermie) Acidoza lactică se dezvoltă adesea la copiii cu diabet zaharat și hipoxemie cu malformații cardiace congenitale, anemie severă, pneumonie, care au primit biguanide Se caracterizează prin dezvoltarea rapidă a acidozei datorită acumulării de lactat cu simptome de pseudoperitonită, respirație Kussmaul cu deshidratare minimă (Tabelul ) Semnele minime de diagnostic ale CAD sunt hiperglicemia, glucozuria și cetonuria Pentru a prescrie o terapie adecvată, este necesar să se examineze hematocritul, nivelul hemoglobinei, indicatorii KOS, potasiul seric și sodiu (Tabelul ) Tabelul Indicatori clinici și de laborator pentru diferite tipuri de comă la pacienții cu diabet zaharat Simptome Comă cetoacidotică Comă hiperosmolară Comă acidă lactată Comă hipoglicemică Debut Treptat peste - zile Treptat peste - zile Pe fondul hipoxiei Brusc Exicoză Severă Severă Moderat sau nu Nu Convulsii Niciuna Adeseori Rareori Întotdeauna Nivelul glucozei din sânge (mmol/l) - - - Sub Prezența glucozei în urină Da Da Da Poate să nu fie Nivelul corpilor cetonici din sânge (mmol/l) , - , și sub , și sub , și mai jos Nivelul acidului lactic din sânge (mmol/l) , - , , - , peste , , - , Cetone urinare +++ ± ± - Osmolalitatea plasmatică (mOsm/kg) Nu mai mult de - pH-ul sângelui , - , , - , , - , , - , BE (mmol/l) - - și sub ± - și sub ± Capitolul Tabelul Indicatori de laborator pentru DKA Indicator Copii sănătoși cu vârsta între - ani Stadiul DKA II III Glicemia (mmol/l) pe stomacul gol la oră după masă , - , > > > > * > Corpi cetonici serici (mmol/L) , Testul cu vasopresină Osmolaritatea plasma Scăderi Nu se modifică Creșteri urina Creste De asemenea Creste moderat Gravitatea relativă a urinei > , , Sodiu plasmatic > > Normal": scăderea osmolarității plasmatice, dar greutatea specifică a urinei nu crește Dacă cauza diabetului insipid nu este clară, se face o scanare RMN sau CT a creierului Diagnostic diferentiat Diagnosticul diferențial este necesar pentru toate bolile însoțite de poliurie, polidipsie, scăderea capacității de concentrare a rinichilor: hipercalcemie, hipokaliemie, polidipsie psihogenă, boală cronică de rinichi, diabet zaharat Deficitul de vasopresină congenital sau idiopatic trebuie diferențiat de diabetul insipid nefrogen (Tabelul ) Tratament Dacă este posibil, cauza bolii trebuie eliminată Dacă se detectează o tumoare, se utilizează tratamentul chirurgical și/sau cu radiații, cu natura infecțioasă a bolii - se prescriu medicamente antibacteriene și antiinflamatoare, medicamente ip-telny, cu hemoblastoze, agenți citostatici Terapia de substituție se efectuează cu preparate de vasopresină: adiuretină , % - picături de - ori pe zi, desmopresină - mcg de - ori pe zi intranazal Doza oricărui medicament este ajustată în funcție de gravitatea specifică a urinei și a diurezei (testul Zimnitsky) Nu este recomandat pentru Bolile copilăriei Volumul combate densitatea relativă mare a urinei (peste - ) din cauza posibilului edem cerebral Tratamentul diabetului insipid nefrogen include doar un regim de băut gratuit și numirea suplimentară a preparatelor cu vitamine, potasiu și calciu În cazul bolilor severe, utilizarea unui analog sintetic al vasopresinei (desmopresină) în combinație cu indometacină, clortiazidă sau clorpropamidă poate ajuta la îmbunătățirea stării Prognoza Diabetul insipid, chiar și fără tratament, nu reprezintă o amenințare pentru viață, sub rezerva unui regim de băut gratuit La unii pacienti (reticuloendotelioza, traumatisme), este posibila remisiunea spontana Prognosticul tumorilor depinde de localizarea lor și de posibilitatea de tratament BOLI TIROIDEI Hipotiroidismul Hipotiroidismul (HT) este un grup de boli însoțite de o producție redusă de hormoni tiroidieni Se poate dezvolta ca urmare a afectarii glandei tiroide - HT primara, hipofiza - secundara sau hipotalamusul - tertiar si, in plus, se poate datora insensibilitatii tesuturilor la tiroxina HT de orice origine poate fi congenitală sau dobândită, deși formele dobândite par uneori a fi doar așa, deoarece hipotiroidismul congenital clinic nu apare întotdeauna la o vârstă fragedă Etiologie Clasificarea etiologică a GT este dată în tabel Frecvență Frecvența hipotiroidismului congenital primar (PHT) este de la : la : nou-născuți Fetele se îmbolnăvesc de ori mai des decât băieții La % dintre paciente, VGT apare ca urmare a afectarii rudimentului tiroidian in saptamana - de sarcina Conform datelor scanate, */ pacienți prezintă aplazie a glandei tiroide, restul au hipoplazie, adesea în combinație cu ectopie (la rădăcina limbii, trahee, pe suprafața anterioară a gâtului) Cauza a aproximativ % din cazurile de HHT este un defect genic în sinteza hormonilor tiroidieni sau a receptorilor tisulari pentru aceștia (boli cu moștenire de tip autosomal recesiv) HT primară dobândită poate apărea după îndepărtarea unei părți semnificative a glandei tiroide, de exemplu, cu gușă toxică difuză Capitolul Tabelul Clasificarea etiologică a hipotiroidismului Formă Geneza Etiologie Hipotiroidism primar Congenital - Malformație a glandei tiroide: aplazie, hipoplazie, ectopie ca urmare a expunerii unei femei însărcinate, luarea de iod radioactiv, medicamente tireostatice, tiroidita autoimună la gravidă, IUI - Agenezia sau disgeneza glandei tiroide este ereditară - Hipotiroidism cu gusa datorita defectelor genetice in captarea si metabolismul iodului, inclusiv sindromul Pendred - Hipotiroidie cu gusa datorita femeii insarcinate care iau ioduri, tireostatice, litiu, brom etc - Rezistenta ereditara la TSH Dobândită - Tiroidită autoimună - Iatrogen (dupa tiroidectomie, iradiere zona gatului, aport de ioduri, litiu, cobalt, tireostatice si DR) - Alte tiroidite (micoze, virale etc ) - Cu cistinoză - Cu deficit de iod Hipotiroidism secundar Congenital - Deficit ereditar izolat de TSH - Insuficiență hipofizară congenitală multiplă Dobândit - Insuficiență de TSH în traumatisme, tumori, leziuni inflamatorii ale glandei pituitare Hipotiroidism terțiar Congenital - Deficit ereditar izolat de Lroliberin - Insuficiență congenitală multiplă a hipotalamusului Dobândit - Insuficiența tiroliberinei în traumatisme, tumori, leziuni inflamatorii ale hipotalamusului Insensibilitate la hormonii tiroidieni Congenital - Forma autosomal recesiv - forma autosomal dominanta sau ectopie, ca rezultat al tiroiditei autoimune, virale, bacteriene sau cu radiații HT secundar și terțiar, de regulă, sunt un simptom al diferitelor boli ale sistemului hipotalamo-hipofizar La - % dintre pacienți, VGT poate fi tranzitorie și poate fi detectată numai în timpul examenului hormonal la nou-născuții la termen sau prematuri din mame cu tiroidită autoimună care au suferit hipoxie severă, sepsis și hemoragii intracraniene Patogeneza Lipsa hormonilor tiroidieni la făt duce la o diferențiere afectată a creierului, o scădere a numărului de neuroni și o mielinizare afectată a fibrelor nervoase Aceste modificări sunt ireversibile sau aproape ireversibile cu începerea tardivă (după vârsta de - săptămâni) a tratamentului În plus, cu GT Bolile copilăriei Volumul a oricărei geneze în neuronii creierului, sinapsele, formarea de neuropeptide, monoamine, neurotransmițători și alte substanțe biologic active este redusă, ceea ce se exprimă prin deprimarea funcției sistemului nervos central Sinteza redusă a proteinelor, producția de energie, acumularea de mucină în țesuturi contribuie la încetinirea creșterii și diferențierea scheletului, la scăderea funcției mușchilor netezi și scheletici, a sistemului hematopoietic, a pielii, a glandelor endocrine (glanda pituitară, glandele suprarenale) , gonade, aparat insular), imunitatea umorală și celulară, activitate enzimatică ficatul, rinichii, tractul gastrointestinal Clinica Simptomele HT se dezvoltă treptat, în special la copiii alăptați, deoarece laptele matern conține destul de mulți hormoni tiroidieni, deși nu sunt suficienti pentru a compensa complet boala Un copil cu VGT primară se naște mai des la termen sau dintr-o sarcină prelungită ( - săptămâni) cu o greutate corporală mare, de peste kg În perioada nou-născutului™, este caracteristică căderea târzie a cordonului ombilical; creșterea somnolenței, slăbiciunii, plânsului lipsit de emoție; dificultăți la hrănire (suge leneșă, scăderea apetitului, apnee, cianoză în timpul hrănirii), tulburări respiratorii sub formă de respirație zgomotoasă, obstrucționată nazală stridor, episoade de apnee în timpul manipulărilor de îngrijire; trecerea tardivă a meconiului, constipație, balonare, hernie ombilicală Copilul nu reține bine căldura, uneori există hipotermie sub ° C, pliul pielii de pe cap este îngroșat, pielea este uscată, aspră, cu marmorare Adesea icter intens sau prelungit, anemie precoce, nesupus tratamentului convențional Fontanele de dimensiuni mari (dimensiunea unei fontanele mici de peste , cm apare la nu mai mult de % dintre copiii sănătoși) La examinare, pot fi detectate bradicardie moderată și zgomote cardiace înfundate Umflarea mucinoasă a mușchilor imită adesea tonusul crescut al acestora Odată cu vârsta, simptomele HT cresc și ajung la o dezvoltare completă până la vârsta de - luni (Fig , ) Copilul are pipernicie, crește puțin în greutate, dar din cauza edemului mucinos, nu pare niciodată slăbit Fizicul este disproporționat: membre scurte, trunchi relativ lung, mâini late, cu degete scurte Circumferința capului este normală, fisurile palpebrale sunt înguste, podul nasului este lat, plat, pleoapele sunt umflate, limba este îngroșată, nu se potrivește în gură, vocea este aspră, fontanelele se închid târziu Gâtul este scurt, gros, există edem mucinos pe trunchi, zone supraclaviculare și subclavice, suprafețe dorsale ale mâinilor și picioarelor Dinții erup târziu Dezvoltarea psihomotorie este întârziată brusc, copilul este letargic, somnoros, adinamic, necomunicativ Marginile inimii sunt moderat extinse, tonuri înfundate, bradicardie, tensiunea arterială este redusă, se aude suflu sistolic, respirație stridor Abdomenul este umflat, hernie ombilicală, constipație Pielea este uscată, aspră, rece, unii copii au pseudohipertrofie musculară Capitolul Orez Hipotiroidismul congenital primar la un copil de luni Lungimea corpului cm, rămas în urmă cu , SD Greutate corporală , kg „Vârsta osoasă” corespunde la - luni Orez Hipotiroidismul congenital primar la un copil de luni Lungimea corpului cm, rămas în urmă cu , SD Greutatea corporală - , kg, corespunde lungimii corpului „Vârsta osoasă” - - , luni Glanda tiroidă la marea majoritate a copiilor cu HHT este hipoplazică, care poate fi depistată prin ecografie sau scanare, iar numai la pacienții cu forme ereditare poate fi mărită încă de la naștere Manifestarea variantelor ușoare de HGT poate să apară până la vârsta de - ani și chiar în perioada pubertății De obicei, este posibil să se detecteze întârzierea creșterii, dezvoltarea sexuală, scăderea inteligenței, simptomele distrofiei miocardice, constipația, pielea uscată (Fig ) HTA primară dobândită este însoțită mai des de o glanda tiroidă mărită Modificările somatice sunt aceleași ca în cele congenitale, dar intelectul nu este afectat (Fig ) HT hipotalamică și hipofizară izolate sunt rare, mai des ca simptom al nanismului hipofizar Nici inteligența nu suferă Diagnostic Diagnosticul de hipotiroidism este verificat în funcție de studiul hormonului de stimulare a tiroidei (TSH), tiroxinei (T ) și triiodotironinei (T ) în sânge Indicatorii acestor hormoni din sânge în diferite forme de HT sunt prezentați în tabel Bolile copilăriei Volumul Orez Hipotiroidismul congenital primar usor la un copil in varsta de ani luni Lungimea corpului cm, rămas în urmă cu , SD Greutate corporală , kg, exces de lungime cu , % „Vârsta osoasă” corespunde la , - ani Orez Hipotiroidism usor dobandit datorita tiroiditei autoimune, gusa grad II la un baietel de ani de luni Lungimea corpului cm, rămas în urmă cu , SD, greutate corporală , kg „Vârsta osoasă” corespunde la ani Diagnosticul diferitelor forme de hipotiroidism Tabelul Diagnostic Nivelurile sanguine la nou-născuți în zilele - din viață Nivelurile sanguine la copiii mai mari de săptămâni TSH (mIU / l) T, (nmol / l) Te (nmol / l) TSH (mIU / l) t „(nmol / l) Te (nmol / l) Sănătos > , , - , - , Hipotiroidism primar > - , - , Mai mult de (simpaticotonie) , Capitolul Tabelul Indicii de stres la copiii sănătoși (M ± t) (N A Belokon, M B Kuberger, ) Vârsta (ani) - - - - - SI în repaus ± , ± , ± , ± , ± , Tabelul Indicatori ai unui test clinoortostatic normal (N A Belokon, M B Kuberger, ) Indicatori Valori inițiale Dinamica Frecvența cardiacă - FC (pe minut) Mai puțin de - Mai mult de Mai puțin de % Mai puțin de % Mai puțin de % Tensiunea arterială sistolică - PAS (mmHg) Mai puțin de - Mai mult de ' De la + la + De la Odo + De la Odo + Tensiunea arterială diastolică - TAD (mmHg) Mai puțin de - Mai mult de De la + la + De la Odo+ De la Odo+ - la trecerea in pozitie verticala; - la fiecare minut timp de minute de ortostazie; - la revenirea in pozitie orizontala; - la fiecare minut timp de minute de clinostază (sau până când indicatorii revin la normal) Indicatorii corespunzători COP-ului normal sunt prezentați în Tabel N A Belokon și M B Kuberger ( ) au identificat variante patologice ale COP: cu includerea excesivă a sistemului simpatico-suprarenal (hipersimpaticotonic), cu includerea insuficientă a sistemului simpatico-suprarenal (asimpaticotonic, hiperdiastolic), variante mixte (simpatico-simpatic), asimpatico-simpatic I Varianta hipersimpaticotonică - o creștere mai accentuată a TAS, DBP și a frecvenței cardiace (hiperadaptare) Varianta hiperdiastolică - o creștere izolată excesivă a TAD cu TAS nemodificată sau chiar în scădere, o creștere a frecvenței cardiace (tip de reacție maladaptativă) Varianta asimpaticotonică – TAS și TAD nu se modifică sau chiar scad, ritmul cardiac este normal sau crește (hipoadaptare) Varianta simpatico-astenică - după trecerea în poziţie verticală, semne de hiperadaptare, la minutul - semne de hipoadaptare Bolile copilăriei Volumul Varianta astenosimpatică - după trecerea în poziție verticală, semne de hipoadaptare, iar apoi - hiperadaptare Conducerea combinată a CIG și COC face posibilă obținerea simultană a informațiilor despre toți parametrii principali ai stării ANS Cu toate acestea, este necesar de subliniat că rezultatele acestor teste pot fi influențate semnificativ de factori endogeni și exogeni (starea psiho-emoțională a copilului, condițiile meteorologice, respectarea corectă a protocolului de studiu etc ) O evaluare adecvată a stării SNA este posibilă numai prin analiza întregului complex de date clinice și funcționale Diagnostic diferentiat Diagnosticul diferențial în BNT se realizează cu orice boală (somatică, infecțioasă sau neurologică), care poate fi ascunsă sub masca unor tulburări funcționale generalizate Pentru a face acest lucru, conform indicațiilor, se utilizează întreaga gamă de capabilități de diagnosticare disponibile Trebuie subliniat faptul că sensul principal al căutării diagnostice pentru NDC ar trebui să fie transformarea NDC „primară” într-una „secundară” (adică găsirea cauzei acestei afecțiuni) — Soluționarea chestiunii de natură primar-secundară a NDC prezintă dificultăți semnificative Este departe de a fi întotdeauna posibil să se determine în mod clar dacă NCD este o consecință a unui proces patologic specific În aceste cazuri, medicul poate fi ajutat de observarea pe termen lung a pacientului, analiza eficacității terapiei, evaluarea severității simptomelor clinice dominante și a dinamicii acesteia - Sindromul astenovegetativ la momentul examinării pacientului, în funcție de simptomele clinice, este dificil de diferențiat de NCD Spre deosebire de acestea din urmă, tulburările astenovegetative apar după o boală acută și sunt de natură tranzitorie Un curs pe termen lung de sindrom astenovegetativ la un copil (mai mult de - luni) face posibilă suspectarea prezenței NCD la el - Nevroza la copii este clasificată ca o tulburare funcțională a sistemului nervos Ele se caracterizează prin natura psihogenă a apariției, reversibilitatea simptomelor patologice, predominanța tulburărilor emoțional-afective în tabloul clinic - Neurastenia se găsește la copiii slăbiți somatic și supraîncărcați cu activități suplimentare la copiii de vârstă școlară Această afecțiune se caracterizează prin iritabilitate crescută, incontinență, furie, diverse tulburări de somn, neliniște, dezinhibare motorie - Isteria se caracterizează nu numai prin tulburări somatovegetative și motorii, ci și senzoriale-afective În apariția lor, rolul principal aparține mecanismului „plăcut condiționat” sau, de preferință, Capitolul sti pentru pacientul acestor tulburari Manifestările clinice în această afecțiune sunt diverse - de la hiperestezie, pareză, paralizie, afonie până la convulsii avansate cu mișcări expresive - Tulburarea obsesiv-compulsivă se manifestă printr-o varietate de fenomene obsesive – sub formă de mișcări, acțiuni, temeri, gânduri etc Diagnosticul tuturor variantelor unei modificări nevrotice în personalitatea unui copil, precum și tratamentul acesteia, este apanajul unui psihoneurolog pentru copii Tratament și prevenire Tratamentul și prevenirea BNT la copii este nu numai o problemă medicală, ci și o problemă socială Fără a crea un mediu optim pentru copil, normalizându-i „stilul de viață”, când impactul factorilor dezadaptativi este minimizat, este greu de așteptat la o vindecare completă a tulburărilor neurocirculatorii Părinți, un medic pediatru, un psihoneurolog pentru copii, un asistent social - aceasta este echipa minimă care ar putea asigura monitorizarea și tratamentul adecvat unui copil cu NCD Există diferite metode de tratare a BNC și sunt selectate ținând cont de caracteristicile individuale ale cursului bolii la fiecare copil în parte În cele din urmă, terapia depinde de natura „cercului vicios” format și ar trebui să vizeze restabilirea conexiunilor funcționale întrerupte Principalele principii și abordări ale tratamentului și prevenirii BNT la copii pot fi formulate după cum urmează Utilizarea unui set minim de medicamente și o schimbare a accentului către metodele naturale de terapie non-farmacologică este principiul principal al tratamentului NCD la copii Metodele de tratament non-medicamentale includ stabilirea unui mediu optim de viață, inclusiv normalizarea condițiilor de familie și de viață (stil de viață în familie), regimul, dieta, optimizarea stresului fizic și psiho-emoțional Aceste acțiuni sunt capabile simultan să prevină unele forme de NDC - Mod de protecție Rutina zilnică (în conformitate cu caracteristicile individuale și de vârstă ale copilului) trebuie echilibrată cu costuri adecvate pentru muncă și odihnă Este important să respectați cu strictețe raportul corect dintre somn și veghe Este indicat să se evite hipodinamia, suprasolicitarea psiho-emoțională și fizică, stresul, obiceiurile proaste (fumatul, abuzul de substanțe etc ) Activitate fizică dozată utilă (fără competiție) sub formă de mers pe jos, înot; ciclism, schi și patinaj; tenis de masă, badminton etc - Dieta pentru BNT ar trebui să fie individuală și să includă un set adecvat vârstei de ingrediente alimentare de bază: proteine, grăsimi, Bolile copilăriei Volumul carbohidrați, minerale, vitamine etc Copilul nu trebuie să mănânce în exces Mâncarea trebuie administrată mai des și în porții mai mici Este indicat să excludeți cafeaua, ceaiul tare, ciocolata, afumaturile, mâncărurile picante (în special la copiii cu predominanță a simpaticotoniei), conservele (conserve industrială); limitați moderat aportul de lichide și sare, carne grasă, produse din făină, dulciuri; crește aportul de săruri de potasiu și magneziu (fructe și legume proaspete, stafide, caise uscate, prune uscate; hrișcă, fulgi de ovăz și terci de mei) și acizi grași nesaturați (ulei vegetal) — Climatul psihologic din familie joacă un rol extrem de important în succesul măsurilor terapeutice în derulare Adesea, părinții potențează boala copilului ascultându-i plângerile și răspunzând inadecvat circumstanțelor Depozitul ipohondriac al caracterului mamei formează destul de repede tipul psihologic al „tânărului invalid” În acest caz, este indicat un curs de psihoterapie familială - Impact psihoterapeutic asupra copilului Un copil cu NCD trebuie distras de la „boala” lui, fără a i se oferi posibilitatea de a se închide într-un cerc strâns de inferioritate și durere O conversație plină de tact și bine structurată între un medic și un copil ar trebui să vizeze să-i explice principalele mecanisme ale bolii sale și să dovedească un prognostic favorabil Sugerarea ideii că fiecare persoană se confruntă cu dificultăți temporare în viață poate fi de un anumit beneficiu De subliniat că BNT este o boală în care, ca în nicio altă boală, este important să câștigi încrederea copilului pentru a-l ajuta cu adevărat Găsirea hobby-ului potrivit pentru pacientul cu NCD ar trebui să fie, de asemenea, o sarcină nu numai pentru părinți, ci și pentru medicul curant – Masajul terapeutic (cursuri de - de sedinte) este de dorit pentru toti copiii cu BNT Cu un sindrom pronunțat de disfuncție autonomă, este prescris un masaj segmentar al coloanei vertebrale și al zonei gâtului-guler; cu hipotensiune arterială – masaj al membrelor inferioare și al abdomenului - Kinetoterapie Complexele de natură generală de îmbunătățire a sănătății sunt utilizate în combinație cu procedurile de întărire - Reflexoterapia (electropunctura sau presiunea punctelor active, presopunctura cu ajutorul fasciculului laser heliu-neon etc ) se efectueaza zilnic sau la interval de - zile in trei cure cu interval de luna - Proceduri de fizioterapie Se utilizează electrosleep În cazul NDC cu predominanță a vagotoniei, se recomandă electroforeza a unei soluții de clorură de calciu %, soluție de cofeină benzoat de sodiu, clorhidrat de efedrină sau mezaton folosind metoda gulerului sau metoda ionică Capitolul reflexe după Shcherbak OZN-ul general se prezintă în doze crescânde treptat (de la */ la biodoze) într-un curs de - de ședințe în combinație cu aeroionoterapia Cu NCD cu predominanță simpaticotonie, galvanizarea se folosește după tehnica reflex-segmentară sau diatermia zonei sinusului carotidian, electroforeza după Vermil sau pe zona gulerului din soluție de bromură de sodiu %, soluție de sulfat de magneziu %, % soluție de aminofilină, soluție de clorhidrat de papaverină % Cu NCD cu un tip mixt de distonie vegetativă, electroforeza unei soluții de % de novocaină și soluție de , % de iodură de potasiu este prescrisă conform tehnicii orbital-occipitale, precum și electroforeza endonazală a unei soluții de novocaină % În plus, se folosește un câmp magnetic alternant pe zona gulerului, un câmp magnetic pulsat de călătorie pe regiunea inimii și ganglionii simpatici ai coloanei toracice, proceduri cu apă (băi cu aditivi, duș Charcot, dușuri cu ventilator și circulare etc ), proceduri de contrast termic (duș de contrast, saună etc ) Întregul complex de metode de tratament fără medicamente trebuie efectuat sub supravegherea specialiștilor relevanți II Tratamentul trebuie să fie complex: dacă este posibil, etiologic, patogenetic și, dacă este necesar, simptomatic Tratamentul etiologic pentru BNT are ca scop prevenirea acțiunii factorilor dezadaptativi Evident, în prezent este imposibil să schimbi, de exemplu, predestinația genetică sau să încetinești dezvoltarea unui copil În aceste cazuri, măsurile preventive sunt utilizate într-o măsură mai mare Dacă un copil are, de exemplu, cauza stresului cronic, medicul deschide oportunitatea unui tratament etiotrop al NCD Adesea, igienizarea focarului de infecție sau tratamentul cu succes al bolii somatice (infecțioase) subiacente duce la diminuarea simptomelor clinice ale NCD și, uneori, chiar și fără tratamentul NCD în sine Tratamentul patogenetic, împreună cu un complex de măsuri terapeutice non-medicamentoase, poate include și terapia medicamentoasă Arsenalul de medicamente utilizate în tratamentul NCD este uriaș Prin urmare, ar trebui să ne oprim doar asupra acelor medicamente și direcții de tratament care sunt mai des utilizate la copii Fitoterapie este prescrisă: ) pentru a obține un efect sedativ (valeriană, mamă, bujor, coada-calului etc ); ) efect antispastic (mentă, fenicul etc ); ) efect general de întărire (coacăz negru, urzică, căpșuni sălbatice, afin, lingonberry, frasin de munte, zmeură, trandafir sălbatic etc ); ) efect tonic (adaptogeni - ginseng, leuzea, zamaniha, aralia, eleuterococ, viță de vie de magnolie, rădăcină de aur, lemn dulce etc ); ) efectul de întărire a peretelui vasului (rue, șoricelă, aronia neagră etc ) Plantele se administrează sub formă de infuzii, decocturi, dar mai des - tincturi oficiale în doză de picătură pe an de viață La copiii cu vagotonie severă, picături gastrice (tinctură de valeriană Bolile copilăriei Volumul - părți, mentă - părți, pelin - părți, belladona - parte) picătură pe an de viață în combinație cu extract de Eleutherococcus picătură pe an de viață, un curs de - luni primăvara și toamna Durata totală a cursului de plante medicinale trebuie să fie de cel puțin +- luni cu pauze la fiecare - , luni timp de - zile (cursuri intermitente) Terapia cu vitamine este indicată tuturor copiilor cu NCD De obicei, complexele vitamine-minerale sunt utilizate cu o gamă largă de componente ale acestora (vezi Tabelul ) Tranchilizantele sunt prescrise pentru ineficacitatea terapiei cu fito și vitamine și pentru NCD cu o predominanță pronunțată a simpaticotoniei Cu „simptome hiperstenice” cu hipertensiune arterială, „tranchilizante mici” sunt potrivite: meprobamat (meprotan) în doză de , - , g la vârsta de - ani, , g de - ori timp de - ani pe zi după ce a mâncat înăuntru; seduxen , - , g, de - ori pe zi în interior; tazepam (nozepam), fenazepam În „condiții hiposfenice” cu hipotensiune arterială, se utilizează grandaxină, seduxen (în doze mici), mezapam (rudotel) - mg/kg/zi în două prize (dimineața și după-amiaza) Cursurile de tratament cu tranchilizante nu depășesc de obicei o lună Antipsihoticele sunt utilizate pentru ineficacitatea tranchilizantelor la copiii cu predominanță a simpaticotoniei și pentru tratamentul cardialgiei persistente Frenololul se folosește la - mg/zi, sonapax la copiii preșcolari la - mg/zi, la copiii de vârstă școlară la - mg/zi Preparatele sunt prescrise dimineața și după-amiaza, un curs de - luni Antidepresivele și psihostimulantele (cu vagotonină) sunt rar prescrise și numai pentru indicații stricte după consultarea unui neuropsihiatru Simpatoliticele pot fi utilizate pentru simpaticotonia severă Uneori, piroxanul este prescris la , - , g pe cale orală, de - ori pe zi Agenții vegetotropi sunt utilizați la copiii cu un tip mixt de distonie vegetativă Recomand belloid, bellataminal (bellaspon) pentru '/ - comprimat, de - ori pe zi timp de o cură de lună Medicamentele nootrope sunt de obicei utilizate la copiii cu NCD pe fondul leziunilor organice reziduale ale SNC Piracetam (nootropil) este prescris pe cale orală în doză de - mg / kg pe zi, în - doze, o cură de - de zile și cure repetate după - luni Aminalon (Gammalon) este prescris pe cale orală în doză zilnică pentru copiii de - ani - , - g, - ani - , - g, peste ani - - g Doza zilnică este împărțită în doze Cursul tratamentului este de la săptămâni la luni Pika-milon se administrează pe cale orală de - ori pe zi, în doze unice pentru copiii sub an - , g fiecare, până la ani - , g fiecare, - ani - , g fiecare, după ani - , g fiecare , - , g, curs - luni Pantogam și phenibut sunt prescrise oral de - ori pe zi în doze unice pentru copiii sub an - , g fiecare, până la ani - , g fiecare, - ani - , g fiecare, după ani - , - fiecare, ani, curs - luni Medicamentele vasoactive sunt folosite pentru a îmbunătăți microcirculația și sunt adesea combinate cu nootropice În practica pediatrică, cinarizina (stugeron) , - , g, trental , - , g, Cavinton , - , g, de - ori pe zi, cure de - luni sunt de obicei prescrise oral Capitolul În ultimii ani au apărut medicamente combinate, un exemplu al cărora este instenonul, care au un efect pozitiv simultan asupra complexului limbico-reticular, a sistemului circulator și a trofismului cerebral la adulții cu diverse forme de encefalopatii Există rapoarte privind utilizarea cu succes a acestor medicamente la copii Terapia medicamentosă pentru NCD include o gamă largă de medicamente care asigură normalizarea funcției sistemelor afectate de procesul patologic Ca parte a acestei terapii, o mare varietate de agenți sunt utilizați în funcție de caracteristicile cursului clinic al NCD (terapie de deshidratare, terapie cardiotrofică, antiacide, antispastice etc ) Trebuie remarcat faptul că utilizarea numai a medicamentelor vegetotrope în tratamentul NCD, a căror acțiune vizează corectarea funcției SNA, nu este întotdeauna justificată, deoarece tulburările autonome sunt adesea doar o reflectare a tulburărilor neurocirculatorii și nu au o semnificație patologică independentă Tratamentul simptomatic pentru NCD are ca scop atenuarea evoluției bolii și stoparea disconfortului copilului, în principal a durerii Acest tratament este episodic, nu trebuie să devină sistematic Pentru a opri criza simpatico-suprarenală, seduxenul, anaprilina, piroxanul sunt utilizate în doze de vârstă Cu o criză vago-insulară este indicată introducerea unor doze mici de atropină În caz de leșin, pacientul este întins orizontal cu capul patului coborât, eliberat de îmbrăcăminte restrictivă, prevăzut cu acces liber la aer proaspăt, încălzit cu plăcuțe de încălzire, se aduce la nas un tampon de vată umezit cu amoniac și fata este stropita cu apa rece Cu leșin persistent, se injectează subcutanat soluție de cofeină %, cordiamină, soluție de efedrină % III Tratamentul cuprinzător trebuie să fie sistematic și pe termen lung Acest lucru nu înseamnă că copilul ar trebui să ia medicamente pe termen lung (vezi Principiul de bază) Cursurile de terapie medicamentoasă, dacă este necesar, pot fi alternate, dar în intervalele dintre ele este recomandabil să se folosească întregul set de agenți non-medicamentosi Tratamentul BNT într-un spital fără măsuri adecvate după externare nu poate duce la rezultate pozitive IV Este necesar să se asigure prevenirea maximă posibilă a exacerbărilor BNT Este necesar să se țină seama de sezonalitatea individuală a exacerbărilor, răspunsul individual la factorii de mediu, posibilitatea de exacerbare a NCD pe fondul unei boli acute etc Intensificarea terapiei în „perioadele de risc” poate reduce frecvența exacerbărilor NCD, care va afecta pozitiv fundalul psihologic al copilului și va îmbunătăți cursul bolii Bolile copilăriei Volumul Tratamentul cu succes al unei persoane bolnave depinde de priceperea medicului Acest lucru este valabil mai ales pentru tratamentul unui copil cu NCD Sarcina principală a medicului în tratamentul copiilor cu BNT este de a găsi un echilibru adecvat între „cuvântul și fapta” terapeutic Trebuie să recunoaștem că aceasta nu este o sarcină ușoară Prognoza Rezumând, trebuie remarcat încă o dată că NDC este un termen general care unește în prezent un grup de afecțiuni, sindroame și boli care apar cu complexe clinice de tulburări funcționale generalizate În cele mai multe cazuri, NDC la copii poate fi considerată ca o afecțiune care reflectă caracteristicile etapelor de dezvoltare ale copilului în condițiile mediului modern, adică NDC este o „boală de dezvoltare”, o stare tranzitorie de dezadaptare Dacă complexul de simptome al NCD se dezvoltă pe fundalul unei anumite boli, adică NCD este secundar, poate fi interpretat ca un sindrom Și, în sfârșit, NDC primară în funcție de starea clinică poate fi considerată o boală și i se pot aplica aceleași abordări ca și majorității formelor nosologice Prognosticul pentru viață cu NCD este de obicei favorabil Cu toate acestea, este destul de dificil să se prevadă o vindecare completă, deoarece cursul BNC depinde în mare măsură de natura și severitatea modificărilor patologice, de amploarea tulburărilor funcționale și de caracterul adecvat al terapiei prescrise La majoritatea copiilor bolnavi, simptomele clinice ale tulburărilor neurocirculatorii scad pe măsură ce părăsesc perioadele „critice” de dezvoltare Unii copii dezvoltă boli funcționale-inflamatorii cronice ale diferitelor organe și sisteme Pe baza observațiilor ulterioare, au fost obținute date care indică faptul că NCD la copii crește semnificativ riscul de a dezvolta boli la adulți, cum ar fi hipertensiunea arterială, ateroscleroza vasculară, boala coronariană și boala cerebrovasculară Capitolul TULBURĂRI DE SOMMN LA COPII Somnul este o stare naturală, regulată, periodică de odihnă a minții și a corpului, în care ochii sunt de obicei închiși, conștiința și mișcările voluntare sunt absente sau ușor prezente și apar vise trecătoare Trebuie remarcat faptul că în limba rusă cuvântul „somn” este folosit pentru a descrie atât starea reală de somn, cât și starea de vis, prin urmare, în viitor, aceste două concepte vor fi luate în considerare separat În majoritatea surselor, somnul este considerat o parte integrantă a bioritmului „somn-veghe” Ritmul „somn-veghe” se referă la ritmurile circadiene (zilnice) și are o gamă cuprinsă între și de ore Din punct de vedere al bioritmologiei, somnul și veghea sunt procese interconectate ale aceluiași bioritm și o scădere a nivelului de starea de veghe duce în mod natural la un somn mai superficial și mai agitat Clasificarea etapelor de somn Stadiul I corespunde perioadei de adormire și se caracterizează prin activitate neregulată de joasă tensiune pe electroencefalogramă Stadiul II corespunde somnului usor, superficial, manifestat prin fusuri „somnorosi” si complexe K pe EEG Stadiul III se caracterizează prin prezența fusurilor de somn și apariția undelor lente de amplitudine mare; pentru stadiul IV, corespunzător somnului profund, predominanța undelor lente de mare amplitudine Ultimele etape se numesc somn lent, calm, sincronizat, ortodox În sfârșit, există o etapă specială, rapidă, activă, desincronizată, paradoxală a somnului, care se caracterizează prin activitate neregulată de joasă tensiune asupra EEG și mișcări rapide ale globilor oculari {mișcări rapide, oculare - faza REM) Caracteristicile somnului ortodox și paradoxal sunt prezentate în tabel Ontogenia somnului la copii în conformitate cu etapele EEG ale somnului de mai sus conform A N Shepovalnikov ( ) este prezentată în Fig Diferențele de somn între sugari și adulți sunt prezentate în tabel Diferențele în EEG al somnului și al stării de veghe apar de obicei în a -a săptămână de gestație, maturizarea ulterioară a EEG al somnului este mai rapidă decât EEG al stării de veghe Din cauza absenței fuselor de somn înainte de luni de viață postnatală la sugari, este dificil să se diferențieze trecerea de la somnul de somn la somnul profund Somnul este un proces neuronal ritmic activ Ideile despre somn ca „inhibarea difuză a cortexului cerebral” sunt în prezent inconsecvente Bolile copilăriei Volumul Tabelul Semne ale somnului uman ortodox și paradoxal (după A Ts Golbin, ; cu modificări și abrevieri) Indicatori Vis ortodox Vis paradoxal EEG Unde lente Unde Sawtooth cu o amplitudine de - μV Reflex monosinaptic (reflex H Normal Scăzut* EMG a mușchilor gâtului și bărbiei Normal Scăzut Mișcările ochilor încetinesc rapid pendulul Elevii de talie medie Constrânși Palpitații Aritmie respiratorie Aritmie ascuțită, extrasistole Bradipnee respiratorie, apnee Tahipnee, apnee aritmică sincronizată cu mișcarea rapidă a ochilor Necesarul de gaz de eșapament Minim Maxim Conținut de CO: în sânge Maxim Minim Fluxul sanguin cerebral Scăzut Creștere Temperatura rectală Scăzută Creștetă Transpiratie totala Maxima Scade variabil Transpirația palmelor Absenta Creștetă Răspuns galvanic al pielii (GSR) Enhanced Absent Erecție absentă observată Presiunea intracraniană Scăzută Creștere Simptomul lui Babinsky Notat absent Pragul de trezire Înalt Scăzut Vise Rare Frecvente Mișcări ale corpului Caracteristic Necaracteristic Dormi și vorbind Activitate convulsivă, frisoane, dificultăți de respirație Creștere Suprimată * O scădere sau creștere a ratei este considerată relativ la starea de veghe Tabelul Diferențele de somn între sugari și adulți (după Anders T F et al , , astfel cum a fost modificat) Parametrul de somn Sugari Adulti Raport PS:OS* : : Frecvența fazelor de somn - min PS - ciclu OS - min PS - ciclu OS Începe somnul PS OS Organizarea temporală a fazelor de somn PS-OS este distribuit aproximativ uniform pe toată durata fazelor de somn III-IV ale OS predomină în prima treime a somnului nocturn; PS - în ultima treime PS - somn paradoxal; OS este un vis ortodox Capitolul Orez Formarea modelelor de somn electroencefalografice în ontogenie [Shepovalnikov A N , ] sunt consistente, iar procesele care au loc în diferite părți ale creierului sunt destul de contradictorii Deci, în conformitate cu schema lui DJ McGinty et al ( ) în faza somnului lent, frecvența activității impulsive a neuronilor scade (comparativ cu starea de veghe) în diferite părți ale cortexului (vizual, motor, asociativ), un număr de părți ale structurilor limbico-hipotalamice (hipotalamusul anterior) , hipocamp) și trunchiul cerebral (nucleul rafeului dorsal, formațiunea reticulară medială), dar crește în amigdală, nucleul ventromedial al hipotalamusului În timpul somnului REM, frecvența activității impulsurilor crește în majoritatea structurilor corticale, hipotalamusul anterior, hipocampul, nucleul rafeului dorsal și locus coeruleus, dar scade în amigdala și nucleul ventromedial al hipotalamusului Conform conceptului lui O Pompeiano ( ), somnul evolutiv a apărut cu scopul de a limita activitatea motrică, „odihna” din mișcările animalelor Limitarea activității motorii în timpul somnului este facilitată de deprimarea activității motorii spinale prin interacțiunea reciprocă a câmpului celular gigant cu partea caudală a locusului coeruleus (sistemul oscilator al lui O Pompeiano), care se realizează prin intermediul reticulo-și sistemul medial vestibulospinal Între timp, în visul unei persoane, se observă un număr mare de fenomene care indică relativitatea acestei limitări Aceste fenomene au o anumită preferință Bolile copilăriei Volumul B II III IV PS Tonus muscular final- TONUSULUI MUSCULAR Contractii musculare fazice (JEM, spasme ale muschilor faciali, muschii distali ai membrelor) ■ spasme musculare Mișcări generale asociate cu mișcarea corpului sau a părților corpului Lovitură în cap pe timp de noapte Gesticulare Vorbire în somn — Călători de vise ' s ) desaturare constantă ) treziri ) bradie sau tahicardie Sindromul PLM (sindromul mișcării periodice a membrelor) Episoade periodice de mișcări repetitive și stereotipe ale membrelor în timpul somnului ) episoade repetitive de contracție musculară (cu durată de , - s) cu un interval de - s ) treziri care pot fi asociate cu mișcarea Sindromul picioarelor nelinistite Senzatii inconfortabile la nivelul picioarelor care apar de obicei inainte de somn, ceea ce provoaca un impuls aproape irezistibil de a misca picioarele Miscarea picioarelor alternativ Narcolepsie Creșterea somnolenței asociată, de obicei, cu catalepsie, testul MLST ( x min de somn) ) timpul mediu pentru a adormi , ore Epilepsie nocturnă Epilepsie în timpul somnului Prezența vârfurilor și a activității EEG de înaltă frecvență și amplitudine Capitolul (uneori in utero) cu o manifestare maxima la luni si poate disparea la orice varsta Legănarea apare de obicei în timpul somnolenței și dispare în stadiul IV de somn Mai de preferat pentru apariția leagănelor sunt fazele de tranziție ale somnului Nu a fost identificată o relație certă între balansare și orice factor medical sau social specific Există dovezi ale unei posibile predispoziții ereditare la legănat și apariția lor (de fapt, precum și dispariția lor) după un eveniment sesizabil pentru copil (boală, despărțire de părinți, mutare etc ) Pe EEG la copiii cu leagăne, modificările (disritmie, scăderea amplitudinii undei) se găsesc de obicei numai în forme severe de stereotipie Bătăile sunt înțelese ca stereotipii în care copilul își bate capul de pernă, ridicându-se pe brațele întinse Astfel de mișcări sunt grupate într-o serie de până la bătăi la intervale de câteva secunde Bătăile dispar când copilul este întors pe spate Mai des, bătăile apar la copiii cu vârsta de aproximativ an din perioada precursorilor Aceste stereotipuri sunt asociate mai clar cu boli organice ale sistemului nervos (în special, perinatale) și se pot datora disincroniei de dezvoltare sau leziunilor sistemului vestibular și cerebelului EEG-ul arată activitate paroxistică cu undă lentă de amplitudine mare, unde ascuțite S-a remarcat instabilitatea celei de-a treia etape a somnului Mișcările de tip „navetă” constau în balansarea copilului în direcția anteroposterior în poziția „în patru picioare” Aceste mișcări apar la copiii de , - ani fără niciun motiv aparent, uneori după ce suferă de boli somatice Asumați-vă importanța factorului ereditar în dezvoltarea acestor stereotipuri EEG la copiii care suferă de aceste stereotipuri, de regulă, corespund normei de vârstă În structura somnului se remarcă o creștere a somnolenței și o scădere a duratei etapei paradoxale a somnului Fenomenul de „pliere*” este înțeles ca ridicarea și coborârea ritmică a trunchiului și a capului din poziția „culcat pe spate” în poziția „șezând”, care tinde să crească amplitudinea și frecvența mișcărilor Acest fenomen apare mai des în starea de prosleep și stadiul I de somn și dispare în timpul trecerii la stadiul IV Această tulburare de somn stereotipă, rară, originală, descrisă de A Ts Golbin ( ), a fost găsită la copiii care sufereau de boli somatice (de obicei alergice), hiperactivitate, labilitate emoțională și având un istoric perinatal împovărat cu simptome de depresie și hipotensiune musculară în primele luni de viata Suptul degetului mare apare la % dintre copii, în timp ce la % se asociază cu tulburări de somn Acest fenomen este observat chiar și la fetușii de săptămâni de gestație, cel mai adesea apare la sugarii de până la luni în faza de adormire Capitolul opinia larg răspândită în viața de zi cu zi despre legătura bruxismului cu invazia helmintică nu este în prezent confirmată O consecință negativă, dar rară a bruxismului poate fi distrugerea smalțului dentar Dintre factorii care stau la baza genezei acestui fenomen, cel mai des este menționată predispoziția ereditară Bruxismul este însoțit de o serie de fenomene vegetative (modificări ale ritmului respirației, bătăilor inimii și nivelurilor tensiunii arteriale), un complex K specific și o scădere a reprezentării activității a pe EEG Bruxismul apare în timpul trecerii de la somnul ortodox la cel paradoxal și la trezire Crizele de astm în somn la copii au fost descrise încă din secolul al XVIII-lea Vârful lor cade pe mai multe intervale de vârstă ( ani, - ani, - ani) O caracteristică a atacurilor de astm în timpul somnului este dispariția atacurilor în timpul stării de veghe, în special, chiar și când sunteți treaz noaptea Aceste crize de astm se datorează! modificări profunde ale bioritmului „somn-veghe”: copiii cu aceste atacuri suferă de somnolență în timpul zilei, activitate generală neuniformă în timpul zilei (letargia dimineața și dezinhibarea seara sunt cele mai caracteristice), precum și alte tulburări paroxistice de somn (strălucire) , bruxism etc ) Crizele de astm în timpul somnului pot fi prezise de alte tulburări de somn, care sunt ameliorate drastic prin apariția astmului Tulburarea luată în considerare se caracterizează prin adormire severă, apariția convulsiilor în stadiile P-Sh ale somnului Tabloul poligrafic al somnului în noaptea crizelor indică o prelungire a stadiilor I și III ale somnului și o scurtare a stadiilor II și IV Crizele de astm în timpul somnului sunt caracteristice astmului bronșic atopic [Yurenev P M și colab , ], cu toate acestea, trăsăturile caracterologice ale copiilor sugerează rolul mecanismelor de conversie (isteric) în dezvoltarea unui atac de astm Tulburările de respirație în timpul somnului apar la , - , % dintre copii Pauzele respiratorii (apnee) în somn se notează la copii la orice vârstă și sunt considerate patologice dacă durata este mai mare de de secunde sau mai mică de de secunde, dacă sunt însoțite de unul dintre următoarele simptome: bradicardie, cianoză, paloare, severă hipotensiune musculară [Kelmanson I A , ] Există apnee centrală (absența mișcărilor respiratorii și a fluxului de aer la sfârșitul expirației), apnee obstructivă (permeabilitate afectată a căilor respiratorii în timpul inspirației cu menținerea mișcărilor toracice) și apnee mixtă La copiii mai mari, apneea de peste secunde este înregistrată de până la câteva sute de ori pe ciclu de somn și este însoțită de modificări ale nivelului de veghe (somnolență în timpul zilei, schimbări de dispoziție, probleme de învățare etc ), EEG arată o scurtarea semnificativă a stadiilor III, IV ale somnului și a somnului paradoxal De regulă, apneele apar în faza somnului paradoxal În studiile nepublicate ale lui I A Vakhrameeva et al se arată că Bolile copilăriei Volumul A existat o ușoară predominanță a sugării degetului mare la fete și la copiii din familii cu un nivel socioeconomic relativ ridicat Printre cauzele acestui fenomen se numără tulburările de alăptare, anxietatea sau alte sentimente ale copilului; școala psihanalitică consideră suptul degetului drept o manifestare a sexualității orale timpurii Sugerea excesivă a degetului mare înainte de vârsta de ani are consecințe dentare grave (malformații ale dinților, deformarea oaselor maxilarului, afectarea mucoasei bucale) și poate duce, de asemenea, la deformări ale degetelor și afecțiuni ale pielii (eczeme, paronichie, infecție cu herpes), poate provoca intoxicații accidentale (în special cu plumb) Printre consecințele psihologice pentru copil asociate cu sutul degetului, se numără încălcări ale relațiilor intra-familiale și ale relațiilor cu semenii; formarea conștiinței de sine Masturbarea ca autostimulare conștientă pentru excitarea sexuală este, conform lui UJ Jovanovic ( ), o etapă naturală în dezvoltarea copilului Acest fenomen se observă la aproape toți băieții și % dintre fete Activitatea maximă scade la vârsta de ani Aparând uneori chiar și la sugari, masturbarea se remarcă mai des la adormire și se manifestă prin tensiune în mușchii coapselor, atingerea organelor genitale cu mâinile, luarea diferitelor posturi, rotație etc și este însoțită de respirație crescută, transpirație, țipete etc Într-o formă pronunțată, masturbarea din fenomenul evolutiv se transformă într-un fenomen patologic și poate duce la excitare prelungită, perturbarea comportamentului copilului, perturbarea relațiilor intra-familiale, a relațiilor cu semenii și formarea conștiinței de sine, apariţia perversiunilor sexuale Dintre fenomenele paroxistice din somn se disting convulsii, tresărire, terori nocturne, enurezis nocturn, bruxism, astm nocturn, nictalgie, sângerări nazale paroxistice nocturne, vărsături nocturne, priapism și alte paroxisme în somn Tresurile sunt un fenomen patologic condiționat al somnului, în timp ce tresăririle în timpul adormirii sunt atribuite mișcărilor fiziologice care sunt deosebit de frecvente în adolescență Pe EEG în acest caz, vârfurile sunt observate în prima fază a somnului Prezența smucirilor mioclonice repetate în orice fază a somnului cu o frecvență crescândă în combinație cu alte fenomene paroxistice la copiii mici cu antecedente perinatale împovărate necesită excluderea naturii epileptice a bolii sau a coreei la copiii mai mari Bruxismul este scrâșnirea dinților în timpul somnului, apare la orice vârstă cu o manifestare maximă la - ani Bruxismul afectează până la % dintre copii, Bolile copilăriei Volumul nou-născuții cu leziuni perinatale ale sistemului nervos, apariția apneei în etapele somnului ortodox poate fi un semn de prognostic slab pentru dezvoltarea sindromului morții subite din cauza stopului respirator în timpul somnului Poziția copilului pe spate în timpul somnului reduce frecvența sindromului morții subite, deoarece în postura de pe stomac este mai probabilă obstrucția tractului respirator superior, conținutul de dioxid de carbon din aerul inhalat crește; pe de altă parte, atunci când dormi pe burtă, durata acestuia crește, iar trezirea este mai puțin frecventă Nictalgia se referă la atacuri de durere de diferite localizări în timpul somnului Durerile de cap (cefalalgia) pe timp de noapte sunt cauzate mai des de o creștere a presiunii intracraniene din cauza leziunilor organice ale sistemului nervos Bioritmul producției de lichior este astfel încât vârful formării lichidului cefalorahidian are loc în primele ore ale dimineții ( - dimineața), precum și în stadiul somnului ortodox Multe boli somatice se caracterizează printr-o exacerbare a durerii pe timp de noapte (colici hepatice, intestinale, renale etc ), care se datorează unei modificări în controlul central (supraspinal) al durerii în diferite faze ale somnului În astfel de cazuri, diagnosticul și tratamentul bolii de bază sunt necesare La vârsta de săptămâni până la luni, - % dintre copii suferă de colici cu plâns, care se datorează mai des imaturității tractului gastrointestinal, intoleranță la proteinele din laptele de vacă sau lactoză, flatulență, care necesită corectarea tehnica de hrănire Terorile nocturne sunt o agitație psihomotorie bruscă cu afect de frică, în care copilul nu intră în contact cu ceilalți și, la trezire, nu își amintește ce s-a întâmplat Durata atacului variază de la jumătate de minut până la minute Terorile nocturne apar la , % dintre toți copiii și la , % dintre copiii cu epilepsie Atribuirea fricilor nocturne manifestărilor de epilepsie este corectă numai dacă există un stereotip de convulsii, alte paroxisme, activitate paroxistică aspră, specifică pe EEG Terorile nocturne funcționale apar la copiii mici în stadiile III și IV ale somnului, se manifestă prin plâns, în timpul unui atac, activitatea delta este exprimată pe EEG; se caracterizează prin rezistenţă la terapie şi autodispariţie în adolescenţă Sângerările nazale în timpul somnului sunt observate în principal la fetele de - și - ani, care au modificări ale organelor ORL (în special, hipertrofia plexului Kiesselbach, atrofia mucoasei nazale, adenoide etc ), precum și cu încălcări ale hemostazei (de obicei trombocitopatii ereditare) Mai des, sângerările nazale în timpul somnului apar la copiii care dorm pe burtă, din cauza traumatismelor la nivelul plexurilor coroide ale cavității nazale Având în vedere că sângerările apar în stadiul somnului ortodox, rolul restructurării tonusului autonom în dezvoltarea acestei tulburări este posibil Capitolul Vărsăturile paroxistice în timpul somnului sunt tipice pentru copiii de - ani și, de regulă, însoțesc terori nocturne, atacuri de astm, nictalgie În unele cazuri, vărsăturile în timpul somnului pot fi un element al unei crize epileptice abdominale Un examen EEG este, de asemenea, necesar pentru a diferenția acest paroxism nocturn Enurezis nocturn Din punct de vedere istoric, termenul „enurezis nocturn” se referă la urinarea involuntară atât în timpul somnului nocturn, cât și în timpul zilei Problema actuală are o varietate uluitoare de interpretări în diferite școli de medicină și în rândul diverșilor specialiști Studiile epidemiologice au arătat că formarea obiceiului de curățenie are loc la majoritatea copiilor de la , la ani, în medie, la an și luni Cu toate acestea, utilizarea pe scară largă în ultimele decenii a unor astfel de produse de igienă precum scutecele impermeabile a dus în unele cazuri la o întârziere a formării acestei abilități și, conform lui L Rappaport ( ), o treime dintre copiii cu vârsta de ani udă patul Potrivit lui A V Papayan și D V Marushkin ( ), frecvența de enurezis la copiii cu vârsta de - ani este de aproximativ %, - ani - - %, - ani - - %, - ani - - , %, peste ani - - , % Printre factorii care pot juca un rol în geneza enurezisului nocturn, luăm în considerare povara ereditară, sarcina nefavorabilă, nașterea și perioada neonatală, tulburările de alăptare și bolile severe în primii ani de viață Gena responsabilă pentru varianta dominantă a enurezisului nocturn a fost găsită pe cromozomul [Eiberg H et al , ] Este necesar să se diferențieze incontinența urinară nocturnă într-o serie de boli (boli și defecte ale rinichilor, tractului urinar, reflux vaginal, diabet și diabet insipid etc ) de enurezisul nocturn ca tulburare de somn În - % din cazuri, enurezisul se datorează patologiei sistemului urinar, în alte cazuri - dereglarea spinală, cerebrală sau psihogenă a urinării Enurezisul primar este înțeles ca o lipsă monotonă a abilităților de curățenie încă de la naștere, enurezisul secundar este apariția urinarii involuntare după o pauză de - luni Conform lui A Ts Golbin ( ), enurezisul nocturn este un sindrom complex care include urinarea involuntară în timpul somnului, tulburări de somn, modificări ale activității motorii în timpul zilei, tulburări de comportament, atitudine inadecvată față de defectul cuiva, rezistență terapeutică și vindecare spontană Dintre tulburările de somn la pacienții cu enurezis nocturn, este necesar să se evidențieze tulburările în procesul de adormire, somnul profund ("mort"), surprinderea, terorile nocturne, vorbirea în somn etc tipuri principale de tulburări EEG în nocturnă au fost identificate enurezis: ) scurtarea stadiilor I și II ale somnului; ) prelungirea stadiilor I și II cu scurtarea stadiilor III și IV ale somnului; ) schimbarea frecventă a etapelor cu o scurtare bruscă a somnului paradoxal Bolile copilăriei Volumul La copiii cu somn „mort” se notează EEG tip I; cu somn neliniştit – tipurile II şi III În general, la copiii care suferă de enurezis nocturn, se remarcă o restructurare profundă și complexă a activității bioelectrice a creierului A Ts Golbin ( ) identifică forme principale de enurezis nocturn Forma simplă Se caracterizează prin excese relativ rare (de - ori pe săptămână), dar persistente de enurezis nocturn pe fondul somnului profund și indiferent de factorii exogeni (cantitatea de lichide băut, condiții meteorologice), un curs monoton („de la naștere) ”) Există o predispoziție ereditară pronunțată ( %) Starea de veghe EEG nu este modificată, EEG tip I somn (vezi mai sus) Forma nevrotică Se caracterizează, spre deosebire de alte forme, prin reacția emoțională a copilului la defectul său A Varianta asteno-nevrotică a formei nevrotice de enurezis nocturn apare la copiii labili emoțional, ușor astenici, după psihotraumatisme în perioadele de crize legate de vârstă ( ani, ani) B Varianta histeroizică a acestei forme se observă la fetele gracile, temperamentale, artistice Cu aceste variante de enurezis nocturn, EEG-ul de veghe nu este modificat, iar EEG-ul somnului corespunde tipului II C Varianta reactivă este o formă de enurezis nocturn nevrotic, când un episod aleator de enurezis determină la copil o reacție severă cu fixarea atât a stării de enurezis, cât și a experiențelor ulterioare Forma neuropatică Apare la copii pe fondul unor simptome neurologice reziduale asemănătoare nevrozei, de obicei datorate leziunilor perinatale ale sistemului nervos, însoțite de tulburări polimorfe ale somnului (coșmaruri, țipete), alte simptome asemănătoare nevrozei (ticuri, bâlbâială etc ) Pe EEG de veghe se observă o aritmie pronunțată, EEG de tip de somn II sau III Forma de endocrinopatie Se remarcă la copiii cu tulburări hipotalamice și endocrinologice și se combină cu tulburări paroxistice de termoreglare, tulburări în sfera emoțional-volițională și frici EEG-ul de veghe este dominat de activitatea bilaterală lentă de mare amplitudine, EEG-ul somnului de tip II Forma epileptică Din punct de vedere istoric, enurezisul a fost considerat ca un posibil echivalent epileptic Există suficiente argumente împotriva acestui lucru Capitolul pozitia a-lea; totuși, alternarea episoadelor de enurezis și convulsii, povara ereditară pentru epilepsie, activitate paroxistică pronunțată asupra EEG a somnului și a stării de veghe, prelungirea somnului ortodox și scurtarea somnului paradoxal, apariția enurezisului și o criză în stadiul somnului ortodox fac este posibil să se atribuie epilepticului această formă de enurezis Este necesar să se diferențieze această formă de enurezis cu urinarea în structura crizei Forma displazica Este tipic pentru copiii cu statut disrafic, în special, cu mielodisplazie, care duce la o încălcare a inervației vezicii urinare De regulă, la acești copii, enurezisul nocturn este combinat cu urinarea involuntară în stare de veghe sau incontinența fecală (encopresis), copiii nu simt nevoia de a urina și, uneori, chiar scurgerea urinei Pe EEG - disritmie pronunțată Diagnosticul de enurezis nocturn trebuie să includă un istoric familial detaliat (analizarea prezenței enurezisului la membrii familiei), tipul de incontinență urinară (noapte, diurnă, primară, secundară), înregistrarea tiparelor urinare (frecvență, impuls, disurie etc ), examen neurologic și psihologic copil, teste de urină (cel puțin trei la rând cu un test Nechiporenko, o analiză detaliată a elementelor uniforme, densitate, niveluri de zahăr și proteine, prezența sărurilor și bacteriurie), spondilografie lombară, dacă este posibil, poligrafie de somn Fenomenele statice în somn includ posturi ciudate, dormitul cu ochii deschiși Posturile ciudate includ posturi cu o creștere a tonusului grupurilor musculare individuale, posturi cu tonus redus („postură moartă”), posturi „cu susul în jos”, postura „opistotonus” Posturile ciudate în copilăria timpurie sunt caracteristici ale activității motorii ontogenezei în timpul somnului, dar apariția lor la vârsta preșcolară și școlară este un semn al tulburărilor de maturizare a sistemului nervos Somnul cu ochii deschiși este un fenomen fiziologic în copilăria timpurie și un fenomen patologic în copilăria ulterioară Acest fenomen este caracteristic primelor ore de somn, se caracterizează prin pleoape slab închise și o bandă de proteine peste iris și se datorează creșterii tonusului muscular în fazele inițiale ale somnului ortodox cu dispariția „ochilor deschiși” în somn paradoxal Fenomenele comportamentale și mentale complexe includ somnambulismul, vorbirea în somn și coșmarurile Somnambulismul (somnambulism, somnambulism) este o formă de comportament în vis, care include mișcări, acțiuni și fapte care au aspectul arbitrar și intenționat Somnambulismul este mai frecvent la varsta Bolile copilăriei Volumul - ani, apar la % dintre copii, în timp ce % - în mod regulat Conținutul actelor comportamentale este individual și cel mai tipic este mersul lent, cu un mers ezitant, cu ochii larg deschiși și pupilele strânse Manifestările extinse ale somnambulismului sunt exprimate prin multe ore sau multe zile de vagabondaj („automatism ambulator”) Episoadele de somnambulism sunt de obicei uitate Somnambulismul începe în stadiile III și IV ale somnului ortodox și este însoțit de explozii de activitate și t, dezvoltându-se în continuare pe fundalul unei stări de somnolență cu activitate α activă Somnambulismul este asociat cu boli organice ale creierului și, în special, cu epilepsie; sindroame psihopatologice, enurezis nocturn, terori nocturne, vorbire în somn, boli ale organelor genito-urinale Somnul se găsește la aproape toți copiii și se manifestă sub diferite forme, de la sunete nearticulate la monologuri și cântece Somnul se remarcă mai des în stadiul I somn, mai rar în stadiul II și somn paradoxal, în timp ce în somn paradoxal conținutul a ceea ce se spune este asociat cu intriga visului Coșmarurile sunt mai frecvente în perioadele de vârstă - și - ani, conținutul lor corespunde caracteristicilor dezvoltării copilului, nivelului experiențelor sale din timpul zilei, în timp ce acestea sunt adesea simbolice Uneori, visele reflectă simptomele caracteristice ale unei boli somatice (de exemplu, scene de sufocare din cauza congestiei tractului respirator superior din cauza unei infecții respiratorii sau a astmului) Spre deosebire de terorile nocturne, visele de coșmar se notează atunci când copilul este nemișcat în vis, conținutul lor se păstrează complet după trezire; ele apar în faza somnului REM, nu a somnului ortodox Categoria tulburărilor „de comutare” în ciclul somn-veghe include tulburările de somn, tulburările de trezire, tulburările de veghe, inversarea somnului și starea de veghe Tulburările de somn sunt frecvente în copilărie și se exprimă în activitate excesivă seara și noaptea, stare de spirit Aceste fenomene sunt cauzate de o întârziere în formarea ciclului „somn-veghe” și necesită intervenție medicală în caz de anxietate semnificativă și plâns nocturn al bebelușului, „confuz” zi și noapte În adolescență se observă un „vârf” repetat al inversării ciclului somn-veghe EEG al stării de veghe la acești copii este dominat de activitatea rapidă de amplitudine scăzută, în timp ce EEG al somnului arată o creștere a etapelor somnului ușor Tulburările de trezire constau în trezirea incompletă cu o reacție emoțională puternică sau o stare de vis, o stare de confuzie și o trezire dificilă fără afect V Zuckerman ( ) notează, de asemenea, printre tulburările de somn la copii, în special la o vârstă fragedă, treziri frecvente și rezistență la somn Capitolul Dintre factorii care formează trezirile nocturne, autorul identifică trăsăturile perinatale (prematuritate, hipoxie perinatală), trăsăturile temperamentale (prag senzorial scăzut, adaptabilitate scăzută), alăptarea (trezirile scad odată cu înțărcarea), alăptarea nocturnă (după V Zuckerman ( ) , copiii au nevoie de hrăniri nocturne de până la - luni), fiind în pat cu părinții, stresul familiei, depresia mamei și natura muncii ei De o importanță deosebită sunt trezirile frecvente ale sugarilor în legătură cu campania în curs de susținere a alăptării naturale Comparația vizitelor în ambulatoriu ale părinților cu plângeri privind trezirile frecvente ale sugarilor în și a arătat că în au fost apeluri din de copii consiliați ( cazuri când alăptează copii, cazuri când un copil este alimentat artificial sau mixt); în - contestații din de copii consultați, în timp ce doar (!) copii erau alimentați artificial sau mixt Astfel, apelurile pentru tulburările de somn au devenit semnificativ mai frecvente (c = , ; p fascicule anterolaterale contra și ipsilaterale —> conexiune cu neuronii: formațiune reticulară, substanță cenușie periaqueductală mezencefalică —> conexiuni reciproce cu regiunea diencefalica periventriculara —> nuclei nespecifici paracentrali si centrali laterali ai talamusului) si evolutiv tineri — neospinotalamic (stratul I al neuronilor —> comisura anterioara a maduvei spinarii —> tractul spinotalamic lateral contralateral —> nucleul ventrobazal al talamusului — > câmpurile SI, -II ale cortexului somatosenzorial al creierului ) În prezent, problema B este considerată prin prisma relației dintre sistemele nociceptive (durere) și antinociceptive (durere) Structura sistemului antinociceptiv a fost dezvăluită prin stimulare electrică Capitolul Durerea și sindromul durerii la copii Orez Schema relaţiei dintre fibrele nociceptive (A- şi C) şi fibrele antinociceptive (A-/ ) la nivelul cornului posterior al măduvei spinării conform DDKelly ( ) Structurile antinociceptive specifice includ colaterale ale fibrelor mari mielinice A- , care au sinapse direct pe neuronii straturilor II-IV și, de asemenea, neuronii de contact din stratul V, provocând inhibarea acestor neuroni sensibili printr-un mecanism de feedback (Fig ); substanță cenușie periaqueductală sau centrală, nucleu rafe dorsal (nucleus magnus dorsalis rhaphe), pată albastră (locus coeruleus), nucleu caudat (nucleus caudatus) Structurile antinociceptive nespecifice includ fornixul central, formațiunea reticulară mezencefalică și nucleii hipotalamusului Biochimie Datorită originii diferite a sindroamelor dureroase (PS) în diferite boli, rolul anumitor substanțe biologic active, produse metabolice etc în apariția B este studiat pe modele de BS specifice Trebuie subliniat că în apariția B, nu este importantă doar creșterea sau scăderea conținutului unuia sau altui produs metabolic Bolile copilăriei Volumul lisma, dar si capacitatea de legare a receptorilor respectivi si activitatea canalelor respective Mai jos vor fi prezentate o serie dintre cele mai cunoscute variante de lanțuri neurochimice în apariția B Rolul neurotransmitatorilor: a) eliberarea histaminei și o modificare a capacității de legare a receptorilor de histamină (H, și H ) duce la dezvoltarea cefaleei în cluster (cefalgia histaminică Horton); b) eliberarea de bradikinine în timpul unui atac normal de cefalee (cefalgie); c) eliberarea de catecolamine (în special norepinefrină) și încălcarea capacității de legare a receptorilor P -adrenergici duce la apariția B, în special, migrenă; d) dezechilibrul serotoninei ( -HT) și catecolaminelor (deficit relativ de serotonină și exces de norepinefrină) duce la dezvoltarea unui număr de BS (în special, migrenă) Structurile serotoninergice sunt localizate în regiunea substanței cenușii periaqueductale și a nucleului mare de rafe (nucleus magnus rhaphe) Fibrele descendente formează o legătură sinaptică cu un interneuron (interneuron) care conține encefalină Astfel, receptorii serotoninei și -HT sunt mediatori ai analgeziei opiacee (Fig ) Fig Schema mecanismului analgeziei serotonine-opiacee conform DD Kelly ( ) Capitolul Opiacee Cele mai studiate sunt substanțe cu acțiune opioidă (dinorfină, α-, P- și γ-endorfine, peptide hipofizare (factori asemănători morfinei), anodinina proteică cu greutate moleculară mică La sinteza lor participă sistemul APUD al tractului gastrointestinal Țintele pentru acțiunea opiaceelor sunt receptorii de opiacee ( -, to-, p -, o-) Mecanismul analgeziei opiacee este determinat de conexiunile receptorilor w(- din diferite părți ale trunchiului cerebral, în principal în substanța cenușie apeductală; conexiunile dintre substanța cenușie a apeductului și nucleul rafeului, inclusiv receptorii -HT ; inhibitori în aval conexiunile dintre nucleul rafe și neuronii senzoriali ai măduvei spinării cu implicarea sinapselor -HT și interneuronii encefalinei, conectarea receptorilor -HT ^ și receptorii opioizi și S Neuronii encefalinei efectuează inhibarea presinaptică a fibrelor aferente (sensibile) care conțin substanța P (vezi Fig ) Diagnosticare Distingeți între B acut, cronic și recurent Limitele de timp ale B acut nu sunt clar definite, dar în general, B acută este cauzată de leziuni, boală acută sau intervenție invazivă și este comparabilă ca durată cu termenii de afectare a țesuturilor și vindecare Dacă B durează mai mult decât se aștepta pe baza timpului de vindecare, atunci se spune că este B cronic (de obicei peste - luni) Se spune că B recurent apare atunci când apar sau mai multe episoade de B acut în decurs de luni B ca sentiment, ca fenomen psihosenzorial, nu poate fi „măsurat”, poate fi judecat indirect prin totalitatea modificărilor care îl provoacă sau la care duce Diagnosticul B și BS se bazează pe o serie de teste biochimice, fiziologice, psihologice care înregistrează modificările de mai sus în organism și starea funcțională generală a unei persoane Această secțiune discută principiile generale pentru diagnosticarea B cu detalii suplimentare în funcție de vârsta copilului Diagnosticul clinic începe cu o anchetă a copilului și a părinților (sau personalului medical sau pedagogic care observă copilul) În timpul anchetei, este necesar să se evalueze localizarea lui B, condițiile de apariție a acestuia, durata, intensitatea, caracteristicile și mijloacele care contribuie la ameliorarea sau ameliorarea lui B Un număr dintre următoarele teste (în special, psihologice) pot ajuta la clarificarea parametrilor enumerați ai lui B Trebuie remarcat faptul că prezentarea de către copiii mici a plângerilor specifice despre „durere de inimă”, „durere de stomac” etc , face posibilă suspectarea unui copil de tulburări psihogene B, nevrotice sau comportament imitativ (imitație) a adulților din jur) În continuare, ai nevoie Bolile copilăriei Volumul Putem descrie și aspectul locului B prezentat, dacă este posibil (starea pielii, culoarea, prezența edemului etc ) Apoi, pentru a clarifica diagnosticul, pot fi folosite teste clinice, dintre care unele au deja doar valoare istorică !■ În practica ortopedică, legea lui Arhimede a fost folosită pentru a determina B în membru: volumul membrului afectat - volumul membrului neafectat , x % volumul membrului afectat Acest raport nu trebuie să depășească % în normă; dacă acest indicator este depășit, se poate presupune indirect B în membrul afectat Scala în puncte a articulației B: - nu B; - B slab cu palpare profundă; - B puternic cu palpare profundă; — B puternic la o palpare ușoară; - hiperestezie Electrotermometria face posibilă determinarea hipotermiei > , °C în zona B comparativ cu zona intactă simetrică Testul lui E N Panchenko constă în aplicarea unui spot de soluție de iod % într-o soluție - % de dimexid de mărimea unei monede penny pe zone simetrice (presupusă durere și presupus contact), în timp ce se remarcă o decolorare mai pronunțată in zona B Testul lui A S Cherkes constă în utilizarea testului McClure-Aldrich în zonele presupuse dureroase și presupuse intacte, în timp ce întârzierea absorbției salinei are loc în zona B Principiile diagnosticului clinic al B în practica pediatrică conform lui M Hertle ( ) sunt rezumate în Tabel Diagnosticul clinic al B în diferite boli este divers și este posibil să-l descriem în detaliu numai cu o examinare detaliată a unei anumite boli De exemplu, luați în considerare neuropatia B, care apare atunci când nervii periferici sunt deteriorați Apare în nevralgie, compresie și leziuni ale nervilor periferici, polineuropatii, care sunt o complicație a bolilor somatice precum diabetul zaharat (o treime din toate polineuropatiile), hipotiroidismul, gastrita și ulcerul gastric, bolile oncologice (polineuropatia paraneoplazică), anemie, Waldenström macroglobulinemie etc Diagnosticul clinic al celor două tipuri principale de B neuropatic este prezentat în Tabel Capitolul Tabelul' Fenomene dureroase Expresii faciale Pantomimie Simptome vegetative Date acustice Forme speciale de comportament în caz de durere prelungită Alte semne organice în bolile însoțite de durere Expresie facială gravă Expresii faciale slabe, un aspect înghețat, care nu se fixează, în timp ce uneori sprâncenele mișcate, pliuri peste podul nasului, o gură mușcată sau înclinată În durerea acută la copiii din primul an de viață, o față ridată, pleoapele închise, o gură larg deschisă, un plâns Adesea poziția corectă Încercările de a învinge durerea: apăsarea unui loc dureros, mușcarea unui deget sau a buzei; scrâşnirea dinţilor faţa palidă Roșeață a feței Lot rece Ochi larg deschisi care fac semn Lacrimi curgătoare Tremurând Carne de gâscă Degetele de la mâini și de la picioare reci Vărsături Accelerarea pulsului Modificarea ritmului respirator (hiperventilație sau ținere a respirației) Mișcarea buzelor, indicând uscarea mucoaselor Plâns persistent Gemete țipete Scrâșnirea dinților Gemete Tuse suprimată Plângând, plângând La sugari, plâns și plâns Gamă limitată de interese Capacitate slăbită de concentrare Lipsa de motivatie Stare rea de spirit Negativism Iritabilitate crescută Agresivitate Lipsa poftei de mâncare Ipohondrie Stare de visare Timiditate Insomnie Seriozitate izbitoare Plăcire Burtă mare umflată Roșeață a pielii Umflătură Încălcarea funcțiilor Crepitus în fracturi sau emfizem subcutanat Urina: retenție, impuls, polakiurie Scaune: granule mici tari, copioase, neformate cu mucus și sânge Hematoame Sigilii în intestine Schimbarea contururilor normale ale corpului Poziție anormală a corpului Tabelul Caracteristicile durerii neuropatice (A K Asbury, RW Gilliatt ) Caracteristici Durere dizestezica Durere cu afectare a trunchiului nervos Descriere Senzație de arsură, furnicături, decojire Durere, tăietură Evaluare subiectivă din experiența trecută Neobișnuit, niciodată experimentat înainte Similar cu durerea de dinți Distribuție ) De obicei piele și țesut subcutanat ) Distal ) Profund- ) Relativ proximal Durată Variabilă, poate fi înjunghiere intermitentă, tăiere, împușcare De obicei prelungită, poate crește și scădea Scădere/creștere Poate scădea ușor; creste cu miscarile active Scade in repaus sau intr-o anumita pozitie Creștetă prin mișcarea sau palparea nervului Baza durerii (ipoteză) Iritație crescută a fibrelor nociceptive deteriorate sau excitabile patologic, în special a celor aflate în stare de creștere și regenerare Iritație crescută datorită stimulării fiziologice a terminațiilor aferentelor intacte de către fibrele nervoase înseși Exemple Causalgie Polineuropatie cu fibre fine Compresie radiculară Nevrita plexului brahial Bolile copilăriei Volumul Tabelul Evoluţia ideilor copiilor despre durere (B) în funcţie după vârstă (P J McGrath, L McAlpine ) Vârsta Idei despre durere - luni B nu realizează, eventual își amintește, răspunsul la B este reflex - luni Răspunsul la B este însoțit de reacții de nemulțumire și iritare - luni Dezvoltarea fricii de B, dezvoltarea ideilor despre localizarea lui B, apariția cuvintelor care denotă B ("bo-bo") - luni Folosind conceptul de „rănire”, apariția unei strategii inconștiente de „copiere” a comportamentului în B - luni Elaborarea unei descrieri a B și corelarea acesteia cu cauzele externe ale B - de luni Apariția principalilor indicatori ai intensității lui B, descrierea sa mai detaliată, utilizarea caracteristicilor emoționale ale lui B ("deranjant", "nebun") - ani Apariția unor niveluri diferențiate în evaluarea lui B, utilizarea unei strategii conștiente de „copiere” a comportamentului în B - ani Capacitatea de a explica motivul B Peste ani Capacitate de a evalua B în detaliu Diagnosticul psihologic Una dintre cele mai importante consecințe ale lui B este o modificare a stării funcționale generale a sistemului nervos al copilului și a comportamentului acestuia Pe de altă parte, există B psihogen, adică B care apare ca urmare a experiențelor interne Deoarece B este un fenomen psihosenzorial, semnificația diagnosticului psihologic al lui B este deosebit de mare În primul rând, este necesar să menționăm evoluția ideilor copiilor despre B în funcție de vârstă (Tabelul ) Scală vizuală analogică (Visual Analogue Scale, VAS) Cea mai simplă și cea mai comună metodă de diagnosticare a B Subiectul este oferit să indice pe o riglă de mm (cu partea întoarsă către el fără diviziuni, unde un capăt al riglei este marcat condiționat ca absența completă a lui B, iar altele ca durere maximă pe care o reprezintă) indică în mod condiționat nivelul B în momentul de față Chestionarul de durere al Universității McGill (MPQJ) P Melzek ( ) Chestionarul există în diferite adaptări naționale, ceea ce se datorează numărului diferit de epitete B în diferite limbi O adaptare similară în limba rusă a fost realizată de A Palchik și M Sokolovskaya ( ) (Tabelul ) Numărul total de puncte notate pe chestionar indică severitatea BS, iar raportul scorurilor pe diverse scale arată predominanța componentelor senzoriale reale ale B sau a componentelor afective psihogene, ceea ce determină tactica de tratament Capitolul Tabelul R Melzack Pain Inventory ( ) (adaptat de A Palchik și M Sokolovskaya, ) PRI(T) S( - ) A ( - ) E( ) M ( - ) M(AE)( ) Cc PPI pâlpâire obosit - enervant - radiant greata — nu cefalee tremurătoare, înjunghiată, greață —ușoară vibrează obositor enervant enervant ciudat amețit - - neliniştit - pulsând deprimant pătrunzător coșmar bataie puternica piercing-torturare – alarmant guting insuportabil somnolenta – chinuitor blocare diaree - insuportabil Mai galopând încurcătură trăgând- Somn pâlpâind sufocant flutura bine împușcare stoarcere strângere intermitentă stoarcere – insomnie schaya rupere piercing înspăimântător rece - Pofta de mâncare plictisitor infricosator nu frumos perforant terifiant rece îngheţ satisfăcător cuie pumnal rău ruperea tăietoare ascuțită istovitor chinuitor crud nici o activitate bună satisfăcătoare redus ciupire presare roadere strivire spasmodica tragere întindere ruptură ulei de opărire fierbinte gâdilatură mâncărime durere înțepătură contondent greu orbire disperată absent dureri inflamatorii moale despicare încordată de răzuire Note: S - scară tactilă; A - scară afectivă; E - scala de rating; M - scară mixtă; M(AE) - scară mixtă afectiv-evaluative; PRI(T) ( - ) - scor total; РРІ - severitatea durerii; Cs - simptome însoțitoare Bolile copilăriei Volumul Cântare mixte - culoarea durerii; - teste de desen; - scale proiective (TAT, Rose-Zweig) Diagnosticul neurofiziologic Acest tip de diagnostic B se bazează pe testarea structurilor sistemului nervos care îndeplinesc funcții nociceptive sau antinociceptive Potențialele evocate (PE) ale creierului sunt rezultatul stimulării electrice a diverșilor analizatori (EP auditiv - auditiv, PE vizual - vizual), precum și nervul median (EP somatosenzorial) De o importanță deosebită diagnostică este Generator de undă P (undă pozitivă cu o perioadă latentă de ms, fixată în proiecția girului postcentral) La blocarea nervului median cu o soluție de anestezic local, unda P dispare Modificările latenței și amplitudinii EP-urilor vizuale ale Ht și H sunt informative în B golovra Electromiografia (EMG) înregistrează activitatea bioelectrică a mușchilor În BS, se observă o creștere segmentară a amplitudinii și frecvenței activității bioelectrice musculare spontane, care este înregistrată prin interferență sau EMG global, ca urmare a creșterii activității neuronilor motori ca răspuns la un impuls de durere Electroneuromiografia vă permite să determinați activitatea nervilor și mușchilor ca răspuns la stimularea electrică a nervului și să determinați viteza impulsului de-a lungul nervului corespunzător Cu leziuni multiple ale nervilor periferici, severitatea BS este proporțională cu scăderea vitezei de conducere de-a lungul nervilor senzitivi [Palchik A B , ] Diagnosticul biochimic Se bazează pe determinarea în plasma sanguină și lichidul cefalorahidian a concentrației de neurotransmițători (mediatori) responsabili de transmiterea impulsurilor dureroase, precum și a mediatorilor care sunt mediatori ai analgeziei și opiaceelor În sânge, se determină conținutul de opiacee, precum și activitatea creatin fosfokinazei, care, potrivit unor autori, este un marker al B În lichidul cefalorahidian, concentrația de opiacee (cel mai adesea P-endorfină), norepinefrina si serotonina, substanta R Din pacate, normele de varsta pentru continutul acestor substante biologic active de mai sus nu au fost inca dezvoltate Capitolul Caracteristicile diagnosticului durerii la nou-născuți În primul rând, este necesar să înțelegem dacă copilul nou-născut B se simte? O serie de fapte indică faptul că nou-născutul este capabil să experimenteze B Începând cu de săptămâni de gestație, începe mielinizarea conductorilor nociceptivi, de la de săptămâni - formarea și mielinizarea capsulei interne, de la de săptămâni - corona radiata; migrarea neuronilor se finalizează până la de săptămâni de gestație, din aceeași perioadă încep ramificarea dendritelor în cortexul cerebral și formarea sinapselor fibrelor nervoase care leagă talamusul și cortexul cerebral Din punctul de vedere al maturizării funcționale a creierului, primul tip (model) al activității bioelectrice a creierului pe electroencefalogramă (EEG) - sincronizare - se formează din săptămâna de gestație, iar până în săptămâna de gestație, sunt prezente modele EEG principale VP este înregistrată începând cu de săptămâni de gestație Experimentele lui K JS Anand et al ( ) au arătat că în timpul intervențiilor chirurgicale, chiar și la copiii prematuri cu anestezie insuficientă, se dezvoltă modificări biochimice de stres (vezi mai jos), se observă mai multe complicații chirurgicale și o mortalitate mai mare decât în cazurile cu anestezie cu fentanil Totuși, conform definiției lui B, sub aspect psihologic, este necesară recunoașterea lui B în conformitate cu experiența anterioară, dar nou-născutul nu are experiență anterioară Prin urmare, aparent, este mai corect să tratăm prima reacție a copilului la un posibil stimul dureros doar ca o reacție și deja cu apariția repetată a unui stimul dureros ca B în sensul larg al cuvântului Diagnosticul B la un nou-născut se bazează pe analiza plânsului, a expresiilor faciale, a răspunsului motor la B, precum și a modificărilor fiziologice și biochimice Țipă De obicei, spectrul de frecvență al unui strigăt este de - Hz, cu B = - Hz cu o melodie crescătoare-descrescătoare Imaginea grafică a strigătului este prezentată în fig Expresii faciale (FACS - facial acting coding system) ca răspuns la schimbarea durerii în următoarea secvență: ) încrețirea sprâncenelor; ) strângerea ochilor; ) încrețirea brazdei nazolabiale; ) deschiderea gurii; ) buze care se mufă; ) întinderea gurii (vertical); ) întinderea gurii (pe orizontală); ) tensiunea limbii; ) tremurul bărbiei B Bolile copilăriei Volumul Orez Reprezentare grafică a strigătului sugarilor; cu cât linia este mai groasă - cu atât strigătul este mai puternic, cu atât linia este mai mare - cu atât tonul ei este mai mare Orez Secvența modificărilor în expresiile faciale ale unui copil ca răspuns la durere conform R A McGrath și colab ( ) Capitolul Parametrii măsurați în durerea neonatală (K D Craig, RV E Grunau, ) Tabelul Indicatori de categorii A Vocalizarea Plânsul a) Temporal: latența, timpul de creștere, lungimea ciclului, variabilitatea și numărul de cicluri b) Amplitudinea inclusiv variația c) Componentele acustice: frecvența fundamentală; armonică și structură Alte vocalizări a) Plâns uscat b) Sunete care nu sunt comparabile cu țipetele, țipetele B Activitatea corpului a) Componente: ciupirea ochilor, brazdarea sprâncenelor, adâncirea pliurilor nazolabiale, strângerea limbii, deschiderea gurii (FACS)* Facial a) Retragere b) Lovitură c) Lovitură defensivă Membre a) Rigiditate Trunchi b) zvâcniri c) Schimbări de postură C Activitate totală a) Stare comportamentală** b) Ciclul somn-veghe-veghe D Activitate fiziologică a) Modificări vizibile (respirație, culoarea pielii) b) Modificări suplimentare (vegetative, metabolice, hormonale) *FACS - vezi Cu **PoT W Brazelton ( ) Schimbările în expresiile faciale ale feței copilului ca răspuns la durere sunt ilustrate în Fig Reacția motorie la B: Nou-născutul se caracterizează printr-o reacție sub formă de flexie cu aducție a membrelor, cu cea mai tipică reacție de flexie Modificări comportamentale (Tabelul ) Componentele fiziologice ale lui B la un nou-născut sunt creșterea ritmului cardiac și a respirației, tensiunea arterială și transpirația crescută Cu B, la un nou-născut se observă o serie de modificări ale hemostazei: o creștere a reactivității plachetare, o creștere a nivelului de factor VIII și a factorului von Willebrand, o scădere a nivelului de antitrombină III și inhibarea fibrinolizei Tratament Tratamentul B și BS este adesea simptomatic (Fig ), prin urmare, în primul rând, este necesar să se trateze boala de bază care a provocat B Deoarece B este un semn al unui proces patologic în organism și permite Bolile copilăriei Volumul buprenorfina paracetamol propacetamol Nalbufină butorfanol pentazocină Novocaină Ultracaină Lidocaină Bupivacaină Acid acetilsalicilic Ketoprofen Ketorolac Lornoxicam Diclofenac Metamizol Fentanil Sufentanil Alfentanil Remifentanil Morfină Promedol Omnopon Piritramidă Prosidol Tilidină Codeină Tramadol Frig/caldura Gimnastica/masaj Fizioterapie Stimulare electrica (TENS, EPENS) Terapie reflexa Neurochirurgie (cordotomie, tract spinotalamic) Auto-antrenament Hipnoză Relaxare Meditație Metode instrumentale (electrosomn, etc ) Orez Metode de ameliorare a durerii [Lebedeva R N Nikoda V V , ] în unele cazuri, pentru a detalia natura, localizarea bolii și pentru a controla eficacitatea tratamentului, atunci se creează o situație în care medicul poate considera lupta împotriva B secundară și, dimpotrivă, salvează BS pentru a controla starea patologică subiacentă proces Cu toate acestea, este indicat să se sublinieze necesitatea ameliorării în timp util și eficient a B, în special la copiii mici, nu numai în legătură cu suferința cauzată copilului B B se datorează activității semnificative a substanței P, al cărei rol în dezvoltarea sindromului morții subite la copii a fost dovedit; în plus, BS cronică contribuie la supresia imunitară (în special, hipersensibilitatea de tip întârziat) B, în special cronic, este asociat cu fenomene psihopatologice precum depresia și anxietatea Este necesar să se sublinieze necesitatea analgeziei adecvate într-o serie de cazuri în care, din cauza unui număr de circumstanțe istorice, analgezia este încă insuficient efectuată: în procedurile invazive (puncții, tratarea unei suprafețe rănite sau arse etc ), leziuni multiple, boli oncologice Tipurile de tratament luate în considerare vizează în principal stoparea BS, și nu procesele asociate cu B Desigur, etio Capitolul terapia tropicală și patogenetică, eliminând cauza B, contribuie la dispariția acestuia din urmă Între timp, după cum sa menționat mai sus, într-un număr de cazuri, în special într-un proces cronic (nevralgie de trigemen, nevralgie intercostală postherpetică etc ), etiologia bolii nu afectează în mod semnificativ tactica de tratament și ameliorarea B Terapie medicală Principalele grupe de medicamente utilizate pentru tratarea B în practica pediatrică și mecanismele lor de acțiune sunt discutate mai jos I Agenții periferici non-opioizi sunt utilizați pentru B din cauza leziunilor sau inflamației Acţionează asupra impulsurilor aferente cauzate de traumatisme sau inflamaţii prin suprimarea prostaglandinei sintetazei (scăderea nivelului PgE) Majoritatea medicamentelor periferice non-opioide ating concentrații plasmatice maxime și, în consecință, au un efect terapeutic maxim la - ore de la administrare ) acetaminofen (paracetamol, tylenol, efferalgan) - - mg/kg greutate corporală per doză; ) salicilati (nu se recomanda copiilor sub ani din cauza posibilitatii de a dezvolta sindromul Eey): - acid acetilsalicilic (aspirina) - - mg/kg greutate corporală per doză, - salicilat de magnezie de colină (trisilat) - aceeași doză; ) alte medicamente antiinflamatoare nesteroidiene (AINS): - ibuprofen - mg/kg la fiecare ore, - Naprosin - mg/kg după - ore, - tolectină - mg/kg la - ore, - indometacin , - mg/kg la - ore, - diclofenac sodic (Voltaren) , - , mg/kg după ore, - piroxicam , - , mg/kg după ore După cum demonstrează metoda „dublu-orb”, cele mai eficiente medicamente analgezice din grupul AINS sunt derivații de ketoralază (ketoralacul, ketanele etc ) Odată cu suprimarea activității prostaglandinei sintetazei, ketorolac blochează receptorii N-metil-D-aspartat (MMBA), oprind astfel impulsul durerii Cu toate acestea, dozele de ketorolac pentru vârstă nu au fost încă dezvoltate II Opioide Acţionează asupra receptorilor opioizi -, to-, p-, o ca opiaceele endogene O caracteristică a efectului analgezic al opioidelor este eficacitatea lor în toate tipurile de durere, precum și o scădere a răspunsului autonom la Bolile copilăriei Volumul B Principalul efect secundar al opioidelor - deprimarea centrului respirator - este foarte individual Depresia centrului respirator din cauza consumului de opioide apare mai des la copiii din primele luni de viață cu insuficiență respiratorie sau permeabilitate afectată a tractului respirator superior Efectul analgezic al opioidelor apare rapid, atinge maxim după , - h și dispare după - h (cu excepția MS-Contin) Următoarele sunt dozele de opioide majore și analgezice narcotice: - codeină , - mg/kg greutate corporală (doză unică), oral la fiecare ore, - metadonă , mg/kg greutate corporală (doză unică), intravenos sau oral la fiecare - ore, - morfină , - , mg/kg greutate corporală (doză unică), intravenos la fiecare ore sau , - , mg/kg greutate corporală doză unică intramuscular sau subcutanat la fiecare - ore, - morfină (prelungită) (MS-Contin) , - , mg/kg greutate corporală (doză unică), oral la fiecare ore, - fentanil , - mcg/kg greutate corporală (doză unică), intravenos la fiecare - ore Dintre opioidele artificiale care și-au găsit utilizare în pediatrie, este necesar să menționăm tramalul, care este prescris - mg/kg (doză unică) Utilizarea opioidelor presupune disponibilitatea unor medicamente care le-ar putea opri efectele secundare În acest scop, se utilizează naloxonă (naltrexonă) , - , mg/kg greutate corporală (doză unică) III Antidepresive triciclice Sunt utilizate pentru B neuropatic cronic (forme dureroase de polineuropatie, de exemplu, diabetică, nevralgie etc ), migrenă Mecanismul de acțiune al antidepresivelor triciclice se referă la sistemul inhibitor al monoaminoxidazei (MAO) și este, de asemenea, asociat cu blocarea recaptării serotoninei plachetare, ceea ce duce la activarea analgeziei interne serotonine-opiacee (vezi mai sus) În plus, aceste medicamente îmbunătățesc componentele comportamentale ale B Timpul până la atingerea efectului maxim variază foarte mult, dar timpul de înjumătățire al majorității antidepresivelor triciclice este de ore, până la , - mg/kg greutate corporală per doză IV Psihostimulantele (amfetaminele) sunt utilizate în principal în oncologie În practica pediatrică domestică, acestea nu au fost utilizate pe scară largă și pot fi utilizate într-un spital sub supravegherea unui psihiatru V Agenții de stabilizare a membranei sunt utilizați în tratamentul neuropatiei B (inclusiv ganglionevrite, ganglionite, cauzalgie), migrene A Anticonvulsivante (mai ales eficiente în tratamentul nevralgiilor de trigemen, nevralgiei postherpetice, solaritei etc ) Printre multe Capitolul Dintre numeroasele mecanisme de acțiune, este necesar să se menționeze blocarea canalelor Ca-, C - și Na-, legarea crescută a receptorilor GABA, eliberarea redusă de neurotransmițători și aminoacizi excitatori - barbiturice: fenobarbital - mg/kg greutate corporală pe zi; pentobarbital - mg/kg greutate corporală (doză unică), - fenitoine (difenină, dilantin) , mg/kg greutate corporală per doză, - carbamazepină (finlepsină, tegretol, mazetol, stazepin) - mg/kg greutate corporală per doză, - clonazepam (antelepsină, revotril) , mg/kg greutate corporală per doză B Anestezice locale (novocaină, lidocaină, procaină, sovcaină, trimecaină etc ) Mecanismul lor de acțiune se datorează blocării canalelor de sodiu (blocarea transmiterii impulsurilor de-a lungul nervului) Folosit pentru blocaje și manipulări locale (puncții, injecții) În unele cazuri, se folosesc amestecuri de anestezice locale (EMLA - un amestec de lidocaină și prilocaină) C Inhibitorii canalelor lente de calciu (mecanismul de acțiune se reflectă în denumirea grupului de medicamente) sunt utilizați pentru migrenă, boala Raynaud Aceste medicamente includ nifedipina, nimodipina, flunarizina și altele cu numeroase nume de marcă Principalul dezavantaj al acestui grup de medicamente este scăderea presiunii sistemice Dozele de vârstă pentru copii nu sunt bine dezvoltate D -blocante (mecanismul de acțiune se reflectă în numele grupului de medicamente) sunt utilizați pentru migrenă, cauzalgie Principalul medicament din acest grup este propranololul (anaprilină, obzidan, inderal) Dozele în tratamentul migrenei la copii sunt destul de individuale și în formele severe pot ajunge la mg per doză Utilizarea -blocantelor necesită controlul ritmului cardiac și al tensiunii arteriale VI Sedativele sunt folosite ca adjuvanti, afectand componentele comportamentale ale B Totodata, benzodiazepinele actioneaza asupra unui anumit tip de receptor NMDA (metabotropic), blocand astfel transmiterea impulsului de durere; antihistaminice blochează receptorii H (- și H , contribuind la ameliorarea unui atac de cefalalgie histaminică Horton VII Cel mai recent progres în farmacologia lui B este dezvoltarea medicamentelor inhibitoare ale receptorului NMDA care întrerup transmiterea impulsului durerii (și nu numai durerea) Aceste medicamente, în funcție de rezultatul lor final, sunt clasificate în diferite grupe (ketorolacul - la AINS, benzodiazepine - la tranchilizante, ketamina - la anestezice generale) Dintre blocanții receptorilor NMDA considerați ca posibile analgezice, se menționează CNQX (reduce B și edem în artrita experimentală), dextrometorfan (eficient în neuropatia) Bolile copilăriei Volumul B) Dozele acestor medicamente pentru copii nu au fost dezvoltate (cu excepția ketaminei - , mg / kg greutate corporală, doză unică) Este de remarcat faptul că unele medicamente ameliorează anumite tipuri de B: de exemplu, amitriptilina este cea mai eficientă în disestezicul B (arsură, furnicături, senzație de descuamare) și parestezii; ketamina - cu alodinie - B, care apare cu stimularea nedureroasă a pielii (atingere, mângâiere, batere) Psihoterapie Utilizat pe scară largă în tratamentul complex al B și BS La copii, este posibil să se folosească hipnoterapie, relaxare musculară progresivă conform lui Jacobson Cele mai accesibile pentru corectarea psihologică a copiilor cu BS sunt tipurile de psihoterapie de joacă acupunctura Tratamentul B și BS este una dintre cele mai eficiente aplicații practice ale acupuncturii Efectul analgezic al acupuncturii se datorează stimulării producției interne de opiacee prin activarea mecanismului serotonina-opiacee Rețetele specifice pentru acupunctură sunt stabilite în manualele relevante Fizioterapie Dintre numeroasele metode de fizioterapie B, cea mai rezonabilă și promițătoare este stimularea nervoasă electrică transcutanată Stimularea electrică a nervului cu o frecvență și amplitudine programată promovează activarea fibrelor A-S-aferente care blochează neuronul perceptor B CAPITOLUL INTOXICAȚII ACUTE LA COPII În copilărie, % din intoxicațiile acute sunt cauzate de ingestia de otravă Ele rezultă cel mai adesea dintr-una dintre următoarele situații: - in primii - ani de viata, copilul, printr-o neglijenta, fie mananca pastilele medicamentului, confundandu-le cu vitamine, fie parintii ii dau din greseala medicamentul sau lichidul toxic, nociv de baut; - în perioadele prepuberale sau pubertare predomină utilizarea conștientă a unui exces de unul sau a unui amestec de droguri cu intenție suicidară; - supradozajul unui medicament, adică prescrierea acestuia, indiferent de vârstă sau de sensibilitatea individuală La adolescenți, un procent relativ mare de otrăvire se datorează altor căi de aport de otravă - prin piele, tractul respirator Frecvența abuzului de substanțe la această vârstă a crescut Copiii fumează, adulmecă poțiune, se injectează singuri Părinții trebuie instruiți în mod clar să aducă la medic orice pachete suspecte, cașete, tablete, substanțe chimice care se află în apropierea copilului în cazul unei deteriorări bruște a stării acestuia sau în cazul unui accident Atunci când colectați o anamneză a bolii, ar trebui să încercați să determinați cât mai precis posibil momentul probabil de administrare a otravii, doza acesteia și situația însoțitoare (mâncat, posibilitatea de rănire etc ) Este esențial important să aflăm secvența de dezvoltare a simptomelor bolii și rata de creștere a manifestărilor sale clinice În timpul unei examinări fizice, este important să se determine natura sindroamelor toxice clinice individuale și să se evalueze rezultatele unei examinări de laborator toxicologice La copii și adolescenți, se disting perioade ale cursului de intoxicație: i perioadă ascunsă Timpul de la momentul administrării otravii până la apariția primelor semne clinice de otrăvire Durata acestei perioade depinde de calea de intrare Bolile copilăriei Volumul a otravii în organism, natura și toxicocinetica acesteia, sensibilitatea individuală la medicamentul receptorilor sistemelor de control funcțional Durata perioadei asimptomatice va fi cu atât mai scurtă, cu atât biodisponibilitatea otrăvii este mai mare și timpul pentru a ajunge la receptorii specifici este mai scurt Alocarea unei perioade de latentă este de o importanță fundamentală pentru deciziile medicale și tactice, deoarece necesită, în cazul oricărei suspiciuni de intoxicație acută, să se stabilească o observare atentă a copilului până la spitalizare pentru a identifica primele simptome de intoxicație ca cât mai devreme posibil Începutul măsurilor de îndepărtare a otravii neabsorbite deja în această perioadă face posibilă prevenirea sau reducerea semnificativă a efectului său de resorbție Perioada de acțiune resorbtivă a otravii (toxigenă) Începe cu primele simptome clinice de otrăvire și se termină după eliminarea definitivă a toxinei din organism sau cu apariția complicațiilor tardive Sarcinile terapeutice și de diagnostic rezolvate în procesul de gestionare a unui pacient în această perioadă sunt împărțite în următoarele etape: Etapa de stabilizare primară a statului Etapa include un examen de screening fizic care vizează identificarea semnelor de decompensare a funcțiilor vitale, dacă este cazul, înlocuirea sau menținerea acestora, precum și alte măsuri de prim ajutor Etapa examenului clinico-laborator și toxicologic În această etapă, se evaluează în cele din urmă severitatea stării victimei, natura toxinei este determinată de manifestările clinice ale efectului mediator și alte sindroame toxice, iar probabilitatea apariției bolilor și rănilor concomitente este exclusă Etapa măsurilor de îndepărtare a otravii neabsorbite și de prevenire a absorbției ulterioare a acesteia Terapie cu antidoturi În această etapă, începe terapia de detoxifiere folosind metode moderne de decontaminare cu lavaj gastric, utilizarea de emetice, laxative și adsorbanți, conform indicațiilor, și este selectat antidotul necesar În timp, această etapă poate începe cu stabilizarea inițială a stării victimei Aplicarea metodelor de detoxifiere activă În această etapă, pe fondul unui tablou clinic detaliat al efectului de resorbție al toxinei, ținând cont de toxicocinetica acesteia, este selectată și utilizată cea mai eficientă metodă de detoxifiere activă: diferite opțiuni pentru diureză forțată, enterosorbție, hemodializă, hemocarboperfuzie ( HCH), dializă peritoneală și transfuzie de schimb (EBT) Capitolul Somatogen, sau perioada de complicații tardive Până la începutul acestei perioade, otrava, de regulă, este eliminată din corpul victimei, provocând daune morfologice și funcționale ale organelor sau mai multor organe Drept urmare, copilul poate experimenta consecințe sub formă de sindroame patologice și boli specifice acestei toxine, necesitând diagnostic și terapie în timp util Perioada de recuperare În perioadele toxigene și somatogene de otrăvire acută la copii, procesul de tratament și diagnostic, bazat pe identificarea acțiunii predominante a otravii, include următoarele etape Evaluarea daunelor la locul expunerii primare la otravă Diagnosticul tipului de sindrom mediator pentru a determina grupa farmacologică care include substanța otrăvitoare Evaluarea gradului de insuficiență a funcțiilor vitale, luarea de măsuri pentru stabilizarea primară a stării pacientului și, dacă este necesar, diagnosticul diferențial al cauzelor tulburărilor neurologice Identificarea simptomelor clinice și de laborator specifice (patognomonice) care caracterizează efectul otravii Îndepărtarea otravii neabsorbite și alegerea antidotului Îndepărtarea otravii absorbite Identificarea simptomelor de insuficiență de organ (multiple organ), complicații ale perioadei somatogene și tratamentul acestora Evaluarea daunelor la locul expunerii primare la otravă În caz de otrăvire, în special cu lichide, otrava poate ajunge pe piele și mucoasele gurii și faringelui, căilor respiratorii superioare, ochilor Alcalii puternici, acizii, fenolii, crezolul, fosforul și alte otrăvuri corozive provoacă distrugerea masivă a suprafeței, moartea celulelor, arsuri și edem tisular Necroza se răspândește lent la țesuturile profunde timp de câteva ore, în timp ce umflarea și compresia vaselor de sânge cresc Otrăvurile corozive în caz de otrăvire pot fi pe hainele copilului În acest caz, trebuie îndepărtat imediat, ambalat într-o pungă de plastic pentru examinare ulterioară, iar pielea trebuie spălată cu multă apă la temperatura camerei Nu puteți freca pielea, deoarece acest lucru provoacă dilatarea vaselor de sânge ale acesteia și îmbunătățește absorbția substanței toxice Când fenolul, crezolul ajunge pe piele, este indicat să îl tratați nu numai cu apă, ci și cu ulei vegetal, polietilen glicol O leziune relativ comună la copii este ingestia de cristale de permanganat de potasiu sau tinctură de iod În primul caz, aplicați Bolile copilăriei Volumul tratamentul mucoasei bucale cu soluție de acid ascorbic , - % sau un amestec de volume egale de soluție de peroxid de hidrogen % și soluție de acid acetic % (acești agenți oxidanți puternici vor preveni formarea de oxigen atomic, potasiu caustic și dioxid de mangan) , iar în al doilea - - % soluție de amidon Unele medicamente și otrăvuri sunt capabile să pătrundă în pielea intactă a unui copil și să aibă un efect sistemic Factorii cei mai importanți pentru resorbție includ solubilitatea otrăvii în grăsimi Compușii foarte lipofili (benzen și omologii săi, compuși organofosforici - FOS, alcool izopropilic, tetraclorură de carbon, dicloroetan etc ) prezintă un mare pericol atunci când copiii vin în contact cu aceștia, deoarece pot avea un efect de resorbție în decurs de de minute de la contact Pentru a evita dezvoltarea intoxicației, al cărei tablou clinic în astfel de cazuri corespunde efectului toxic selectiv al otravii, în această perioadă de timp soluția de substanță toxică trebuie îndepărtată cu un tampon uscat Apoi pielea este spălată cu o cantitate mare de apă cu săpun (se lucrează cu mănuși de cauciuc!), soluție de amoniac - % sau soluție de bicarbonat de sodiu % și din nou tratată cu apă caldă și săpun Este util să repetați procedura Diagnosticul sindromului mediator cauzat de expunerea la o substanță otrăvitoare Există un model destul de clar în dezvoltarea simptomelor de otrăvire, care este asociat cu direcția acțiunii otrăvii, toxicocinetica acesteia și afectarea organelor și complicațiile Țintele principale ale acțiunii sale sunt sistemele funcționale ale organismului, datorită cărora se dezvoltă sindromul clinic principal (sau principal) de intoxicație la un copil Principalele mecanisme care asigură acest efect dăunător (dacă nu duce la moarte din cauza distrugerii fizice a structurilor) se manifestă printr-o încălcare a proceselor neuroumorale care asigură funcționarea sistemelor funcționale, în primul rând ca urmare a unei modificări a echilibrului sistemului autonom inervație Se dezvoltă așa-numitele sindroame autonome sau mediatoare, reflectând efectul predominant al otravii Această caracteristică face posibilă identificarea unui toxic sau grupul său farmacologic, prezicerea leziunilor de organ și luarea unor decizii medicale și tactice în timp util cu privire la alegerea unui antidot și prevenirea manifestărilor somatogene Majoritatea compușilor medicinali și a otrăvurilor industriale interacționează simultan cu diverse sau mai multe sisteme mediatoare Efectele pot fi cauzate fie de stimularea excesivă a uneia dintre părțile inervației autonome, fie de blocarea unui sistem corporal care funcționează opus Sindroamele „mediatorului” pot fi împărțite în: Capitolul Sindroame datorate modificărilor funcțiilor sistemului adrenergic „a-adrenergic” „| -adrenergic” „a-| -adrenergic” „Simpatolitic” Sindroame datorate modificărilor funcțiilor sistemului colinergic „N-colinergic” „M-colinergic” „H-, M-colinergic” „Anticolinergic” Este de dorit să se analizeze tabloul clinic al sindromului mediator înainte de stadiul de stabilizare a stării copilului pentru a exclude posibila influență a terapiei începute Trebuie remarcat faptul că în munca practică nu este întotdeauna posibilă clasificarea clară a sindromului mediator în funcție de diviziunea rigidă de mai sus, deoarece în prezent otrăvirea la copii se dezvoltă adesea din administrarea unui amestec de medicamente, adesea cu mecanisme de acțiune opuse în raport cu sistemul nervos autonom Compatibilitatea simptomelor în sindromul mediator depinde și de timpul de expunere a otravii și de toxicitatea acesteia în general Componentele principale ale sindromului mediator sunt semnele clinice care caracterizează starea hemodinamicii centrale Potrivit acestora, în primul rând, se determină natura sindromului, severitatea acestuia, indicațiile pentru terapie în stadiul de stabilizare a stării copilului, iar dinamica lor reflectă eficacitatea tratamentului Principalul ghid în diagnosticul diferențial al sindromului este modificarea frecvenței cardiace (HR), în funcție de care se disting două grupuri principale de substanțe toxice (Tabelul ): - otrăvuri crononegative (CNY), a căror acțiune este însoțită de o scădere a ritmului cardiac Pe lângă bradicardie, printre alte simptome nespecifice în intoxicația SNC, se remarcă hipotensiunea arterială, dezvoltarea miozei, hiperhidroza și activarea motilității intestinale; - otrăvuri cronopozitive (CPOI), a căror acțiune este însoțită de o creștere a ritmului cardiac Pe lângă tahicardie, printre alte simptome nespecifice în intoxicația cu CPO, se remarcă hiper(nor-mo-)tensiune arterială, midriază, piele uscată și mucoase și semne de pareză intestinală Cu cât mai multă stimulare adrenergică sub acțiunea otrăvii, cu atât volumul stroke (SV) scade [Afanasyev V V , ] și cu atât mai multe complicații Bolile copilăriei Volumul Tabelul Distribuția sindroamelor autonome în funcție de modificările ritmului cardiac (schimbarea cronopozitivă și crononegativă) (Afanasyev V V , ) Sindrom Puls Presiune Pupila Umiditatea pielii, mucoaselor Peristaltism intestinal Sindroame cronopozitive „Anticolinergic” (difenhidramină, ciclodol, atropină etc ) T TT TT , , „Adrenergic” (efedrina, cocaina, amfetamine, melipramina, eufillin, amino- triptilina* etc ) tt tt tt t- ,- „A-Pitic” (clorpromazină, pahicarpină, amitriptilină etc ) t , , t , , , , Sindroame cronice negative Colinergice (colinomimetice, glicozide cardiace, barbiturice, heroină*, rezerpină* etc ) - - - -TT TT „P-Blocking”, ([ -blocante, chinidină, chinină, delagil etc ) , - - T T- „Simpatolitic” (rezerpină, octadină, clonidină, verapamil, cordarone, heroină** și DR) XXX XXX - d , Notă: T - creștere; - scadere; (-) - efectul nu este exprimat sau imprevizibil * Cu expunere scurta ( - ore) ** Cu expunere lungă (mai mult de o zi) neny apare în faza toxicogenă a otrăvirii Aceleași date au fost obținute cu otrăvirea cu cocaină și amfetamine, care măresc brusc rezistența vasculară periferică totală (OPVR) și creează condiții pentru o muncă extrem de neproductivă a inimii Manifestările clinice ale unui astfel de efect toxic sunt hipertensiunea arterială, plângerea subiectivă a majorității pacienților pentru durerea toracică Aminazin, finlepsin, pahikarpin, în ciuda faptului că reprezintă diferite grupe farmacologice, în intoxicația acută provoacă dezvoltarea sindromului de blocare a-adrenergică (tahicardie + hipotensiune arterială), o caracteristică specifică a căruia este o scădere pronunțată a OPSS În cazul otrăvirii cu agenți crononegativi, starea hemodinamică este caracterizată printr-un tip hipocinetic de circulație a sângelui și, în funcție de calea de intrare a otravii și de proprietățile sale toxice, se poate dezvolta o decompensare instantanee, ducând la moarte, de exemplu, în caz de otrăvire cu FOS Caracteristică otrăvirii cu blocante -adrenergice este o creștere a OPSS cu inhibarea profundă a contractilității miocardice Otrăvirea cu cardiodepresive - cordarone, verapamil, clonidină, heroină și chinidină - în faza târzie a acțiunii cauzează Capitolul Tabelul Medicamente și otrăvuri care modifică diametrul pupilei în caz de otrăvire Mioza Midriaza Substanțe care măresc activitatea sistemului colinergic: M-colinomimetice (alcaloizi, muscarină, pilocarpină), anticolinesteraze cu acțiune M-potențiantă (aminostigmină, FOS etc ) Opiacee, rezerpină, glicozide cardiace, barbiturice etc Substante care reduc activitatea sistemului adrenergic: clonidina si omologii sai (guanfacina, lofexidil), agenti de deprimare agenti industriali: insecticide carbamate Substante care maresc activitatea sistemului adrenergic: adrenomimetice indirecte (amfetamine, efedrina, cocaina), precursori de catecolamine ( L-dopa, dopamină), inhibitori de enzime care inactivează catecolaminele (inhibitori MAO), LSD- Substante care reduc activitatea sistemului colinergic: atropina si omologii sai, antihistaminice, antidepresive triciclice (TCA) încălcări pronunțate ale parametrilor hemodinamici sistemici, în principal din cauza scăderii UO Pentru recunoașterea finală a tipului de sindrom autonom, este necesar să se evalueze efectul otravii sinaptotrope asupra modificărilor activității altor organe care primesc inervarea sistemului nervos autonom (diviziunile simpatice și parasimpatice): starea elevilor ( diametrul lor), pielea și mucoasele (umiditatea și culoarea lor), motilitatea intestinală (amplifica sau încetinește) Un semn indirect de hiperactivitate adrenergică este hipertermia Diametrul pupilei (mioză, midriază) (Tabelul ), starea de acomodare și presiunea intraoculară depind de tipul de otravă Modificările motilității intestinale, tonusul mușchilor netezi ai peretelui intestinal, sfincterele, natura secreției glandelor digestive pot fi însoțite de durere, diaree și pot duce la dezechilibru hidric și electrolitic Slăbirea motilității, în special cu o creștere simultană a tonusului sfincterelor, creează condiții pentru formarea unui depozit de otravă în intestin (Tabelul ) Hipertermia este un simptom opțional, dar destul de comun al sindromului mediator în copilărie Mai labile decât la adulți, termoreglarea și simpaticotonia fiziologică, care limitează pierderile de căldură, predispun la apariția acesteia Spre deosebire de adulți, hipertermia la copii este însoțită de un sindrom de hiperdinamie circulatorie O creștere a temperaturii corpului se constată cel mai adesea în caz de otrăvire cu următoarele medicamente: amfetamine, cocaină, efedrina (scăderea transferului de căldură din cauza vasoconstricției); antihistaminice, alcaloizi din belladona, TCA; fenotiazine (datorită secreției afectate a glandelor sudoripare); neuroleptice antipsihotice; dinitrofenol, salicilați (decuplarea oxidării și fosforilării, producerea de energie care se transformă în căldură) Bolile copilăriei Volumul Tabelul Efectul otrăvurilor asupra tractului gastrointestinal Simptom sau sindrom Factor nociv durere - in regiunea epigastrica salicilati, arsuri chimice ale mucoasei esofagului si stomacului, fier, mercur organic, arsenic, intoxicatii cu ciuperci, alcaloizi vegetali (solanina) - datorita motilitatii intestinale crescute, otravuri colinergice (FOS, muscarina, opiacee etc ) - in spatele sternului Arsuri ale esofagului, corpi straini, perforatie Salivare Otrăvuri „colinergice”, nicotină, fenciclidină Membrane mucoase uscate Anticolinergice, antihistaminice Scăderea motilității (constipație) Anticolinergice, opiacee, sedative-hipotensive Vărsături de origine centrală: opiacee, nicotină, glicozide cardiace, camfor și alte analeptice, iritații locale ale mucoaselor: salicilați, acizi acetici și alți (alcali), solvenți, detergenți, colchicină, metale (mercur, taliu, arsenic), săruri metalice (clorură de zinc, clorură de cupru), toxiinfecții alimentare Diaree Colinergice, blocante, fluorouracil, laxative, colchicina, solanină, ciuperci, metale grele, arsuri chimice (acid tricloracetic) Trebuie avut în vedere faptul că hipertermia, prin creșterea transpirației, poate duce la deshidratare intracelulară, care menține și febra Prin urmare, este necesar să se asigure normohidratarea pacientului prin administrarea intravenoasă de soluții (soluție de glucoză %) care formează apă liberă, dar în așa fel încât concentrația osmotică a serului să scadă cu cel mult - mOsm/l În caz de hipertermie pe fondul otrăvirii acute, antipireticele, de regulă, nu sunt foarte eficiente O variantă prognostică rară, dar extrem de nefavorabilă a hipertermiei este sindromul neuroleptic malign (SNM), care este considerat în prezent o variantă a deficitului acut de dopamină Apare fie pe fondul otrăvirii cu medicamente anticolinergice, stricnină, fie complică terapia antipsihotică sau sindromul de sevraj agonist dopaminergic Clinic, SMN se manifestă prin hipertermie malignă peste °C, rigiditate musculară, criză simpaticotonică, simptome extrapiramidale și tulburări de conștiență SNM este periculoasă nu numai prin sine, ci și prin complicațiile sale (rabdomioliză, deshidratare hipertensivă, coagulare intravasculară diseminată - DIC, insuficiență renală acută - AKI și necroză focală a SNC) În tratamentul ICC, o sarcină suplimentară importantă este eliminarea rigidității musculare și a deficienței de dopamină Pacientului i se prescrie Dantro-len (în / în mg / kg la fiecare minute, într-o doză totală de mg / kg), benzodiazepine, un agonist dopaminergic (bromocripină - mg pe cale orală de ori pe zi), nifedipină Capitolul Dacă nu există efect, sunt necesare relaxante de tip concurent (pancuroniu) și ventilație pulmonară artificială (ALV) Astfel, diagnosticul sindromului autonom (mediator) cu căutarea simptomelor acestuia este prima sarcină în evaluarea efectului de resorbție al otravii Simptome clinice și de laborator specifice care caracterizează efectul otravii Multe medicamente și agenți industriali, după resorbție și distribuție în intoxicația acută la copii, își arată efectul toxic prin afectarea auzului și vederii, a percepției mirosului și a gustului, modificări ale pielii copilului, o anumită culoare a urinei și vărsături Acestea și o serie de alte simptome pot reflecta adesea efectul selectiv, nu atât al unui grup farmacologic de toxici, cât al unei anumite otravi, de aceea sunt clasificate ca fiind specifice Deși unele dintre simptome nu apar din prima oră de otrăvire și adesea pot fi determinate numai la pacienții cu conștiință păstrată, ele ajută în plus la identificarea otravii (Tabelul ) Tabelul Simptome specifice ale intoxicației acute Simptome Toxica Culoarea vărsăturilor violet permanganat de potasiu, săruri de cobalt săruri albastre de cupru galben Acid picric, acid azotic roșu aprins acid azotic negru, „zaț de cafea” Xantine, preparate de fier maro acid clorhidric Miroase a compuși toxici cianura de migdale amare ouă putrezite Hidrogen sulfurat, mercaptani, teturam cucută de morcov tutun Nicotina dezinfectanți Fenol, creozot usturoi Fosfor, telur, seleniu, taliu, arsenic iarbă de marijuana arsă, opiu miros „alcoolic” de Atanol Miros de acetonă (dulce, fructat) Cloroform, tricloretilenă, clorură de metil, izopropanol Prag olfactiv redus (hiposmie) Cadmiu, acrilați, formaldehidă, bromură de metil, dioxid de sulf, hidrocarburi volatile, hidrogen sulfurat Perversiune a mirosului (disosmie, simțul mirosului în absența unui iritant) Metronidazol, anestezice locale, carbamazepină, difenină, captopril, diazoxid, AINS (butadienă), săruri de aur, metiltiouracil, L-dopa, dimetil sulfoxid, insecticide, litiu, vitamina D Bolile copilăriei Volumul Sfârșitul mesei Otrăvuri care formează un „gust metalic” în gură Plumb, cupru, arsen și compușii săi, săruri de fier, cadmiu, compuși organici ai mercurului, iod Schimbarea organului vederii pigmentarea corneei Miodarona, clorpromazina, hingamină, preparate din cupru, aur, mercur, argint, vitamina D (depunere de calciu) dezvoltarea cataractei Glucocorticoizi, dinitrofenol, trinitrotoluen dezvoltarea miopiei Tetracicline, acetazolamidă, sulfonamide, diuretice (tiazide, veroshpiron) dezvoltarea diplopiei Barbiturice, tranchilizante, indometacin, metale grele leziuni retiniene Aminazină, chinină, deferoxamină, preparate digitalice, etambutol, vincristină, taliu, sulfură de carbon, leziuni toxice ale nervului optic Vincristină, clorpromazină, izoniazidă, levomicetină, etambutol, sulfură de carbon, dinitrobenzen (toluen), plumb, taliu modificări ale fundului de ochi Monoxid de carbon (roșu aprins), formatori de methemoglobină (cianotici), cianuri (hiperemie venoasă retiniană) Pierderea auzului Aminoglicozide (kanamicină, streptomicina, amikacină), agenți antitumorali (vincristină, cis-platină etc ) Plumb, arsenic, mercur, toluen, xilen, stiren Zmâit în urechi AINS (salicilați), antidepresive (carbamazepină, imipramină), haloperidol, aminoglicozide, agenți antitumorali, blocante, chinină, chinidină, furosemid, anestezice locale, contraceptive orale, cafeină, aminofilină, antihistaminice, săruri de brom Modificarea pigmentării pielii nuanță albastru închis Resorcinol, tetraciclină, acid oxalic nuanță gri-albastru Amiodarona, fenotiazine, chinină, mercur, osmiu, argint, săruri de bismut, arsenic nuanță bronz, tentă maro Fluorouracil, imipramină, metildopa, levodopa, fenacetină, nitriți, nitrați, crom, dioxină agarici verzui de miere Compuși de cupru miere rosie agaric Acid boric, rifampicina, mercur miere galbenă agaric Caroten, nitrazepam, trinitrotoluen, acid azotic Alopecie Alopurinol, androgeni, anticoagulante (indirecte), agenți antitumorali (antimetaboliți), agenți antitiroidieni, [ -blocante, captopril, acid boric, carbamazepină, cimetidină, AINS, valproat de sodiu, săruri de aur, arsenic, plumb, seleniu, taliu, mercur , hexaclorbenzen culoarea urinei albastru albastru de metilen maro spre negru anilină, naftalină, nitrofurani, fenoli, resorcinol, timol de la roșu la roșu-brun Amidopirină, difenină, otrăvuri hemolizante, fenoli, fenolftaleină, urati galben până la verde Riboflavină, complex de vitamine B Salicilați roșii până la negri, anticoagulante, săruri de bismut de la galben la roşu Santonina Capitolul Tratamentul intoxicației acute Tratamentul intoxicației acute la copii se reduce la soluția consecventă a următoarelor sarcini: Evaluarea gradului de insuficiență a funcțiilor vitale și implementarea măsurilor pentru stabilizarea primară a stării copilului Îndepărtarea otravii neabsorbite și alegerea antidotului Îndepărtarea otravii absorbite Implementarea acestui plan de masuri terapeutice este necesara doar in caz de intoxicatie severa, in alte cazuri este necesara doar rezolvarea problemei detoxifierii (decontaminarii) Stabilizarea stării copilului în caz de otrăvire severă Terapia pentru stabilizarea stării victimei constă în trei etape consecutive: ) determinarea severității insuficienței respiratorii și efectuarea terapiei respiratorii de substituție sau de întreținere; ) recunoașterea tulburărilor circulatorii și alegerea măsurilor de menținere a hemodinamicii adecvate; ) clarificarea naturii și severității tulburărilor neurologice, a cauzelor acestora și a necesității tratamentului Evaluarea adecvării respiratorii și terapia insuficienței respiratorii Hipoxemia în intoxicațiile acute este cel mai adesea de origine mixtă, dar terapia cea mai urgentă este necesară atunci când deficiența de oxigen se datorează insuficienței respiratorii Criteriul de laborator pentru hipoxemie este o scădere a presiunii parțiale a oxigenului din sângele arterial (paO ) Poate fi rezultatul hipoventilației sau o consecință a insuficienței respiratorii parenchimatoase (difuzie prin șunt) cu difuzie afectată a oxigenului prin membrana alveolo-capilară (edem pulmonar interstițial sau alveolar non-cardiogen sau sindrom de detresă respiratorie adultă, ADRS) sau este cauzată de alte tulburări care modifică raportul ventilație/flux sanguin în plămâni (obstrucție scăzută a căilor respiratorii, atelectazie și șunt arteriovenos intrapulmonar) Prin urmare, tratamentul insuficienței respiratorii include diagnosticarea și corectarea tulburărilor de ventilație, aflarea cauzelor hipoxemiei și reducerea gradului acesteia Bolile copilăriei Volumul Încălcarea ventilației pulmonare sub formă de hipoventilație sau hiperventilație sunt cele mai frecvente tulburări respiratorii în intoxicațiile acute la copii Insuficiența respiratorie ventilatorie este cauzată de următoarele motive: Sindromul de hipoventilație - Otrăvuri care deprimă centrul respirator - opiacee, barbiturice și alte sedative-hipnotice, clonidină, antidepresive triciclice (TCA), alcooli; - Otrăvuri care blochează activitatea mușchilor respiratori - compuși organofosforici (OP) și carbamați, stricnina, relaxante musculare, veninuri de șarpe, tetradotoxina, toxina botulină, toxina tetanica; - Tulburări metabolice și fiziopatologice - hipopotasemie, hipoglicemie, pareză intestinală, sindrom convulsiv, tulburări de respirație nazală Sindromul de hiperventilație - Otrăvuri care provoacă tahi- și hiperpnee - salicilați, camfor, amfetamine, etilenglicol, metanol, nicotină, simpatomimetice, eufilin, FOS, carbamati, cianuri, formatori de methemoglobină, fenoli Următorii sunt factori care pot provoca insuficiență respiratorie prin difuzie de șunt în intoxicația acută: - stări patologice complicate de edem pulmonar necardiogen - sindrom Mendelssohn (regurgitație și aspirație a conținutului gastric acid), aspirație de cărbune în timpul enterosorbției, șoc septic, perioada de post-resuscitare; - otrăvuri care lezează membrana alveolo-capilară - vapori de hidrocarburi (benzină, kerosen), oxizi metalici (nichel, fier), compuși ai clorului, oxizi de azot, cocaină, opiacee, salicilați, fumuri și gaze toxice; - otrăvuri care provoacă probabilitatea apariției edemului pulmonar cardiogen - | -blocante adrenergice, clonidină, metildopa, opiacee, barbiturice, blocante ale canalelor de calciu, chinidină, compuși cu fluor, adrenomimetice Înainte de începerea detoxificării în stadiul de stabilizare a stării, copilul ar trebui în primul rând să creeze condiții pentru un schimb adecvat de gaze Acestea pot fi realizate fie prin terapii adjuvante care asigură căile respiratorii deschise și oxigenare suplimentară, fie prin terapie de înlocuire și întreținere sub formă de căi respiratorii artificiale (intubare endotraheală sau traheotomie) și respirație controlată Abia după aceea se poate începe rezolvarea celei de-a doua probleme a etapei de stabilizare a statului Capitolul Evaluarea și menținerea circulației adecvate: a) eliminarea aritmiilor cardiace decompensate; b) menținerea unui astfel de nivel de presiune arterială, care este necesar pentru o perfuzie tisulară eficientă; c) asigurarea unui flux sanguin periferic adecvat Terapia de urgență pentru aritmii în stadiul de stabilizare a stării trebuie efectuată numai în acele cazuri în care aritmiile duc la sindromul de debit cardiac scăzut (MCS) și hipotensiune arterială Prezența aritmiei este o indicație absolută pentru monitorizarea ECG, deoarece tratamentul depinde în mod clar de natura tulburării de ritm Măsurile care sunt eficiente în aritmiile ventriculare pot provoca complicații în cele supraventriculare și invers În intoxicațiile acute, în funcție de prioritatea evaluării și acordării de îngrijiri de urgență, toate aritmiile care duc la SSW pot fi împărțite în grupe: aritmii ventriculare (flutter și fibrilație ventriculară, tahicardie paroxistică ventriculară), bradicardie și bradiaritmii, tahiarcardie și tahiarritmii Flutterul și fibrilația ventriculară sunt posibile în caz de otrăvire cu glicozide cardiace, săruri de bariu, antidepresive triciclice, otrăvuri cu sindrom toxic adrenergic Terapia acestor aritmii sub formă de defibrilare miocardică electrică se efectuează pe fondul analgeziei cu anestezice non-inhalatorii și resuscitare primară în curs Puterea de încărcare la copiii din primul an de viață - - kW, de la an la ani - kW, la vârsta școlară și la copiii cu masă musculară severă sau obezitate - - kW Efectul electrodefibrilației înainte și imediat după descărcare trebuie monitorizat electrocardiografic Dacă ritmul nu și-a revenit după - scurgeri, trebuie efectuată terapia de fond cu lidocaină intravenoasă ( - mg/kg) După primirea efectului, se continuă măsurile suplimentare de menținere a hemodinamicii Bradicardia si bradiaritmiile in intoxicatiile acute sunt de doua feluri: sinusale - cu blocarea nervilor simpatici sau stimularea nervilor parasimpatici (intoxicatii cu colinomimetice, blocante ale canalelor de calciu, medicamente antiaritmice, clonidina, Ș-blocante etc ) si cauzate de blocaj sinoricular auricular si atriovent SSW apare dacă ritmul cardiac este mai mic de - % din norma de vârstă Bradicardia sinusală este tratată cu o injecție simplă sau dublă de doze adecvate vârstei de atropină (intravenos sau în mușchii podelei gurii) Acest lucru normalizează de obicei ritmul cardiac rapid Este necesar un tratament mai activ pentru bradicardia care însoțește intoxicațiile cu otrăvuri crononegative cu sindroame toxice anticolinergice muscarinici sau Ș-adrenolptice (otrăvuri ale unor agarici de muște, organofosfați, Ș-blocante, opiacee, barbiturice, antagoniști ai canalelor de calciu) În aceste cazuri, doza de atropină este mărită de - ori și adăugată Bolile copilăriei Volumul infuzie microfluidică de isadrin (izoprotrenol), a cărei doză este titrată la efectul inițial - - mcg / kg pe minut Trebuie avut în vedere faptul că farmacoterapia de întreținere a bradiaritmiilor în caz de otrăvire nu este foarte eficientă și, dacă este posibil, este completată cu stimularea endocardică transvenoasă temporară Tahicardiile în intoxicație sunt relevante doar atunci când duc la SSMS Acest lucru este tipic pentru otrăvurile cu sindroame toxice anticolinergice sau simpatomimetice (alcaloid belladona, antidepresive triciclice, antihistaminice, teofilină, amfetamina etc ) În aceste cazuri, după diagnosticul diferenţial electrocardiografic pentru tahisistole supraventriculare, se utilizează blocante ale canalelor de calciu (izoptin-verapamil) sau -blocante cu acţiune scurtă (esmolol, anaprilin-obzidan), alte -blocante sunt periculoase din cauza posibilităţii de stop cardiac ; în cazurile ventriculare, medicamentul de elecție este lidocaina ( - , mg/kg, iar apoi microfluidic mg/kg/h) Cu insuficiența hemodinamică progresivă și dezvoltarea SSW, tratamentul de elecție, în special în fibrilația ventriculară, așa cum s-a menționat mai sus, este defibrilarea electrică (cardioversiunea) Tratamentul hipotensiunii arteriale și menținerea tensiunii arteriale, care asigură perfuzia tisulară, se efectuează din punctul de vedere că în intoxicațiile acute aceste tulburări, în majoritatea cazurilor, sunt cauzate de șoc exotoxic Șocul endotoxic se manifestă cu hipovolemie (șoc hipovolemic - cu traumatisme și intoxicații combinate, intoxicații cu otrăvuri dăunătoare și cauterizante, deshidratare pe fondul gastroenteritei toxice); cu SSW (șoc cardiogen - aritmii și insuficiență cardiacă hiposistolică când miocardul și aparatul său nervos sunt expuse la -blocante, blocante ale canalelor de calciu, barbiturice, opiacee, chinidină, propofol); cu o scădere a tonusului vascular și hipovolemie relativă (șoc distributiv - un efect toxic asupra tonusului arteriolelor sau inhibarea centrală a centrului vasomotor pe fondul otrăvirii cu fier, colchicină, TCA, -stimulatori, hidralazină, nitriți, fenotiazine, sau cu comă hipoxică) Trebuie remarcată rezistența relativă a copiilor mici la efectele adreno- și gangliolitice vasodilatatoare Dacă un copil, pe fondul otrăvirii cu aceste medicamente, are hipotensiune arterială, ar trebui să excludă întotdeauna hipovolemia concomitentă Secvența măsurilor terapeutice Asigurați acces sigur la patul venos (sondarea percutanată a venelor periferice, venesecție) Începeți terapia activă cu fluide: Capitolul - soluții de cristaloide care conțin sodiu (lactat Ringer, lactat Ringer, soluție izotonică de clorură de sodiu) - ml/kg/h sau - înlocuitori de sânge coloidal cu greutate moleculară medie (reopoliglyukin) - ml/kg/h Monitorizare ECG (mai ales în caz de otrăvire cu otrăvuri aritmogene) și control al tensiunii arteriale la fiecare - minute Luați sânge pentru studiul primar al gazelor și indicatorilor stării acido-bazice, a nivelurilor de zahăr și uree ale electroliților, proteinele plasmatice totale Atribuiți un test de sânge clinic - numărul de globule roșii, concentrația de hemoglobină, hematocritul, numărul de trombocite, globulele albe și formula de leucocite Efectuați un screening toxicologic dacă este posibil Dacă în primele - de minute terapia cu perfuzie nu dă un efect pozitiv, atunci dacă pacientul are o respirație spontană adecvată sau pe fondul ventilației mecanice, i se administrează bicarbonat de sodiu (o doză de - mg/kg) sau, dacă este posibil, determinați-l cu luarea în considerare a deficitului de baze) și cateterizați a doua venă (de preferință subclavia sau jugulară - pentru a putea măsura presiunea venoasă centrală, CVP) În vena centrală, administrarea microfluidică a substanțelor inotrope și vasoactive cu acțiune rapidă - adrenomimetice - dopamină ( - mg/kg/min) și dobutamina ( - mg/kg/min) este ineficientă În cazul hipotensiunii arteriale cauzate de comă indusă de medicamente, mimeticele adrenergice mai selective (norepinefrina - - mg/min sau mezaton - - mg/min) pot fi medicamentele de alegere Toate substanțele medicinale vasoactive sunt administrate în soluție izotonică de clorură de sodiu pe fondul terapiei perfuzabile în curs Doza acestora este titrată – crescută sau scăzută, urmărindu-se menținerea unui nivel eficient al tensiunii arteriale, care continuă să fie monitorizată la fiecare - minute Dozarea medicamentelor și combinația lor este pur individuală pentru fiecare pacient Hipotensiunea arterială sub mm Hg Art , nesupus terapiei timp de de minute, impune ca pacientul să fie transferat la un ventilator, chiar dacă nu prezintă tulburări respiratorii Dacă în decurs de ore nu există niciun efect de la tratamentul în curs, este necesar să se continue terapia cu perfuzie în ritmul inițial, concentrându-se pe dinamica CVP și să se recorecteze acidoza metabolică Dacă CVP este peste cm de apă Artă și rale umede au apărut deasupra plămânilor pacientului, iar concentrațiile crescute de oxigen sunt necesare pentru eficacitatea terapiei cu oxigen, apoi pe fondul scăderii ratei de perfuzie intravenoasă, copilul ar trebui să crească doza de medicamente inotrope cu o creștere simultană a presiune finală expiratorie pozitivă (PEEP) în timpul ventilației mecanice Bolile copilăriei Volumul De îndată ce tensiunea arterială poate fi menținută peste mm Hg Art , pacientul este detoxificat activ După tratamentul aritmiilor cu decompensare circulatorie, tensiunea arterială a pacientului depășește mm Hg Artă (cu sau fără suport inotrop), continuă măsurile de normalizare a fluxului sanguin periferic, terapia DIC și trece la măsurile terapeutice și diagnostice finale ale perioadei de stabilizare primară - evaluarea severității tulburărilor neurologice Evaluarea severității tulburărilor neurologice Aflarea gradului de depresie sau excitare a sistemului nervos central este a treia sarcină a examinării inițiale a pacientului În primul rând, este necesar să se afle dacă tulburările neurologice sunt markeri ai severității insuficienței respiratorii și circulatorii În etapa de stabilizare a stării, evaluarea funcției sistemului nervos central este importantă pentru prezicerea cursului otrăvirii, deoarece rezultatul său final este strâns legat de durata tulburărilor neurologice În otrăvirea acută, există diferite grade de tulburări ale conștienței - de la somnolență la comă terminală, iar în severitatea lor pot progresa Profunzimea tulburării de conștiență este determinată de rezultatele evaluării următoarelor funcții neurologice: reacția reflexă la iritație și durere, lățimea pupilei și reacția lor la lumină, mișcările globului ocular, poziția membrelor și activitatea lor motrică Un indicator indirect al tulburărilor neurologice profunde este o scădere persistentă a temperaturii corpului copilului - hipotermie (Tabelul ) Pentru o evaluare prognostică neurologică de urgență a unui pacient în comă, în special cu leziuni difuze de origine infecțioasă și toxico-metabolică, precum și pentru identificarea pacienților care au nevoie de terapie invazivă, scala de comă Glasgow este utilă [Rogers M et al , ] Datele necesare pentru aceasta pot fi obținute oricând în situație de urgență de către personalul medical care nu este suficient de calificat în neurologie, dar este capabil să evalueze funcțiile vitale (Tabelul ) Tabelul Compuși ale căror intoxicații sunt însoțite de hipotermie Încălcarea percepției frigului Inhibarea centrului de termoreglare Creșterea transferului de căldură Inhibarea metabolismului carbohidraților Opiacee, etanol, sedative-hipnotice, monoxid de carbon, agenți de scădere a zahărului din sânge Fenotiazine, anestezice generale, etanol, opiacee, monoxid de carbon, barbiturice a-blocante, fenotiazine, colinomimetice, p-agoniști din sânge Capitolul Tabelul Scala de comă Glasgow Evaluarea reacției semnelor Mișcări ale globului ocular Nici un răspuns la durere La cuvânt Conștientizare Răspuns verbal Nici un răspuns Sunete de neînțeles Cuvinte inconștiente Vorbire dezorientată Orientare în spațiu Răspunsuri motorii și postură Fără răspuns Rigiditate decerebrală Rigiditate decorativă Extensie excesivă Localizarea durerii Răspuns la comenzi Scorul total Un scor Glasgow mai mic de puncte confirmă prezența unei leziuni foarte severe ale SNC și determină necesitatea permeabilității căilor respiratorii libere și a ventilației mecanice Acești pacienți au un prognostic prost și sunt considerați potențiali candidați pentru monitorizarea continuă a presiunii intracraniene și pentru monitorizarea parametrilor hemodinamici Copiii cu scoruri mai mari la scară se recuperează în general Convulsiile sunt una dintre cele mai frecvente manifestări ale otrăvirii severe la copii Acestea sunt de obicei cauzate de leziuni hipoxice sau toxice ale sistemului nervos central și edem-umflarea creierului Ele pot fi, de asemenea, rezultatul otrăvirii cu otrăvuri convulsive În cazul otrăvirii cu otrăvuri convulsive, este necesară o abordare diferențiată a terapiei, deoarece medicamentele anticonvulsivante pot agrava efectul otravii luate (Tabelul ) În cazul convulsiilor, atenția principală trebuie acordată întotdeauna în primul rând diagnosticului și eliminării insuficienței respiratorii și insuficienței circulatorii, deoarece dacă există semne de hipoxie, atunci aceasta poate fi nu numai cauza activității convulsive, ci și consecința acesteia Dacă nu există condiții sau nevoie de intubație traheală și ventilație mecanică, atunci imediat după ce convulsiile sunt ameliorate, căile respiratorii ale copilului sunt curățate, se începe terapia cu oxigen și se acordă o poziție stabilă pe lateral, ceea ce reduce probabilitatea de regurgitare Paroxismul convulsiv în aceste cazuri este îndepărtat cu medicamente care nu provoacă depresie respiratorie În același timp, se iau măsuri pentru tratarea edemului cerebral Bolile copilăriei Volumul Tabelul Combinații terapeutice posibile pentru eliminarea convulsiilor în intoxicațiile acute Otrăvuri medicamentoase Doza Efecte secundare Comentariu Diazepam (seduxen) Prioritate-FOS, COS, etanol Etiologie necunoscută a convulsiilor , mg/kg sau , mg/min Depresie respiratorie Hipotensiune arterială Detresă respiratorie crescută pe fondul barbituricelor Geksenal, Luminal Priority - opiacee, xantine, antihistaminice, anticolinergice Convulsii cu ICH – mg/kg sau mg/kg/h – mg/kg IV min Depresie respiratorie Hipotensiune arterială Bradiaritmii Cumul excesiv în comă barbiturice > ore Hidroxibutirat de sodiu (acid d-hidroxibutiric, GHB) Prioritate - antipsihotice, atropină Convulsii posthipoxice - mg/kg lent sau mg/kgL Cu utilizare prelungită, hipokaliemie Fenitoină - mg/kg Hipotensiune arterială, bradiaritmie Rata maximă admisă de injectare este de mg/min Sulfat de magneziu Atropină Xenanti Convulsii cu ICH IV Soluție % IV Soluție % mg/kg Depresie respiratorie Rată IV - nu mai mult de ml pe minut Relaxante musculare + ventilație mecanică Sindrom convulsiv persistent - Terapia „cosmetică” nu modifică activitatea convulsivă Efectuați pe fondul anticonvulsivantelor * Hipertensiune intracraniană Astfel, etapa de stabilizare a statului sau a primului ajutor medical la copiii cu otrăvire acută severă, cel puțin, include următoarea secvență de măsuri terapeutice: - asigurarea unui schimb adecvat de gaze și menținerea acestuia (terapia și prevenirea hipoxiei și hipercapniei) - restabilirea permeabilității căilor aeriene libere, oxigenoterapie, la nevoie - ventilație mecanică; - asigurarea si mentinerea hemodinamicii eficiente - acces la o vena si tratament de urgenta al aritmiilor cu SSW, eliminarea hipovolemiei (perfuzie de solutii cristaloide in debit de ml/kg/h), administrarea ex juvantibus mg/kg % ​soluție de glucoză, corectarea acidozei metabolice decompensate (soluții intravenoase de bicarbonat de sodiu), alegerea medicamentelor inotrope și vasoactive cu acțiune rapidă și titrarea dozelor acestora; - începerea terapiei pentru edem-umflarea cerebrală (ONM), hipertensiunea intracraniană și prevenirea sindromului de hernie cerebrală - ventilație mecanică în modul „hiperventilație” (fie MOD, fie atingerea paCO - mm Hg, intravenos soluție de albumină % ( g/kg) și soluție de manitol % ( , g/kg) sau lasix ( - mg/kg bolus), dexazonă ( , - , mg/kg) Capitolul Otrăvirea acută la copii S iar apoi , - , mg/kg la fiecare ore timp de două zile) Cu ONM, complicată de convulsii, comă barbituric (hexenal - - mg/kg/h) se efectuează timp de - ore; - terapie anticonvulsivante; - controlul echilibrului hidric, diureza orară, osmolaritatea și electroliții din sânge și urină, starea acido-bazică a sângelui O atenție deosebită trebuie acordată menținerii temperaturii normale a corpului Eliminarea otravii neabsorbite și alegerea antidotului Îndepărtarea otravii neabsorbite este prima componentă a terapiei otrăvirii Măsurile de reducere a absorbției otrăvii sunt cele mai eficiente în prima oră după administrarea acesteia Vărsăturile trebuie induse cât mai curând posibil, deoarece acestea stă la baza primului ajutor pentru otrăvirea acută la copii De asemenea, ar trebui să se recurgă la acordarea de îngrijiri medicale, mai ales în caz de otrăvire cu fructe de pădure, ciuperci și tablete mari, deoarece la spălarea stomacului, acestea nu pot trece prin tub Cea mai ușoară modalitate de a stimula vărsăturile este prin iritația reflexă a rădăcinii limbii, dar efectul se realizează numai la */ copiii mici Vărsăturile pot fi cauzate dacă copilului i se administrează - linguri de saramură - o soluție concentrată de sare comestibilă ( - lingurițe pe pahar de apă caldă), în timp ce iritarea mucoasei gastrice va duce la spasm al sfincterului piloric și acest lucru va întârzia intrarea otravii în intestine Pudra de muștar ( - lingurițe per pahar de apă caldă) poate fi folosită ca emetic Numirea emeticelor sau inducerea reflexă a vărsăturilor este contraindicată în caz de otrăvire cu benzină, kerosen, terebentină, acizi sau alcalii puternici, fenol, crezol și alte substanțe care afectează mucoasele, din cauza riscului de perforare a pereților stomac și ingestia de vărsături care conțin aceste substanțe pe căile respiratorii Vărsăturile nu trebuie induse niciodată la copiii cu tulburări de conștiență din cauza aspirației onacHocȚH și a bronhopneumoniei Vărsăturile sunt periculoase în caz de otrăvire cu otrăvuri cardiotoxice crononegative, deoarece crește tonusul nervului vag și bradicardia Vărsăturile spontane sau induse nu exclude necesitatea lavajului gastric ulterior Lavajul gastric este o parte obligatorie a primului ajutor medical atunci când otrava este administrată pe cale orală În practică, putem presupune că în intoxicația acută nu există contraindicații pentru această manipulare Ar trebui amânat temporar la copiii cu sindrom convulsiv, insuficiență circulatorie și respiratorie decompensată până când starea copilului se stabilizează Dacă pacientul este în comă, înainte de lavajul gastric, trebuie mai întâi să intubeze traheea (după o injecție cu atropină, dacă nu există contraindicații pentru aceasta) Bolile copilăriei Volumul În cazul otrăvirii cu otrăvuri care cauterizează sau lezează membrana mucoasă a stomacului sau esofagului, spălarea gastrică este posibilă numai în stadiile incipiente după administrarea otravii (primele zeci de minute) din cauza pericolului de perforare a peretelui alterat al aceste organe prin sonda În caz de otrăvire cu otrăvuri care reduc tonusul mușchilor netezi (barbiturice), lavajul gastric trebuie făcut în primele - ore după administrarea otravii În perioadele ulterioare, este mai bine să efectuați numai aspirarea conținutului gastric Trebuie amintit că după - ore la astfel de pacienți are loc relaxarea sfincterului cardiac și piloric, ceea ce contribuie la regurgitare În unele cazuri, este necesar să se efectueze spălături gastrice repetate la intervale de - ore Această nevoie apare din următoarele motive: ) unele medicamente folosite pentru a inactiva otrava din stomac au un efect antitoxic temporar (tanin), deci trebuie îndepărtate prompt și înlocuite cu alte substanțe; ) dacă otrava a fost în tablete, atunci reziduurile lor pot fi în pliurile mucoasei gastrice pentru încă - de ore, dizolvându-se treptat; ) unele otrăvuri (alcaloizi, baze slabe) din fluxul sanguin pot intra din nou în stomac, pot zăbovi în el pentru un timp și apoi pot fi reabsorbite Prin urmare, în caz de otrăvire cu analgină, butadionă, FOS, rezerpină, nicotină, morfină, codeină se efectuează spălături gastrice repetate La cei otrăviți cu analgină și butadionă, în acest scop se folosesc soluții slabe de acid citric sau clorhidric, care favorizează disocierea otravii și, prin urmare, întârzie absorbția acesteia din stomac Pentru toate intoxicatiile, sondarea orogastrica este de preferat datorita posibilitatii folosirii unui tub gros, a carui pozitie trebuie schimbata frecvent Adâncimea introducerii sale este determinată de distanța de la marginea dinților până la procesul xifoid al sternului Cantitatea de lichid necesară pentru spălarea gastrică depinde de vârsta pacientului, de natura și doza substanței otrăvitoare De obicei, se spală pentru a curăța spălările în porții de - ml, dar este de dorit ca volumul total să nu depășească litri La o vârstă fragedă, trebuie să luați în considerare cu atenție raportul dintre cantitatea de lichid luată pentru spălarea stomacului copilului și volumul de apă primit înapoi Volumul care persistă în stomacul pacientului nu trebuie să depășească - ml, altfel există pericolul de intoxicație cu apă Pentru spălarea gastrică, se utilizează de obicei apă de la robinet sau soluție Ringer (de preferință pentru copiii sub ani) cu o soluție slabă ( , %) de permanganat de potasiu Apa pură este cel mai adesea lichidul preferat La sfârșitul spălării gastrice, pentru adsorbția otrăvii rămase în ea, este necesară introducerea unui enterosorbent prin sonda - cel mai adesea activată Capitolul cărbune (AU) Numirea AC ar trebui considerată justificată, deoarece utilizarea emeticelor și lavajul gastric nu garantează evacuarea completă a otravii conținute în tractul gastrointestinal În prezent, în țările europene, cărbunele activat și soiurile sale reprezintă principalul ajutor pentru otrăvirea acută Enterosorbția se realizează în combinație cu lavaj gastric și metode chirurgicale de detoxifiere Cărbunele activat leagă compuși cu o greutate moleculară de până la daltoni Acestea includ multe medicamente și toxine, astfel încât s-a format opinia că numirea AC (sau alt adsorbant) ar trebui să fie efectuată pentru toți, fără excepție, otrăviri Pentru majoritatea intoxicațiilor se utilizează administrarea multiplă de AC (sub formă de enterosorbție) În caz de otrăvire cu otrăvuri absorbite rapid, cărbunele trebuie administrat cât mai curând posibil De exemplu, în caz de otrăvire cu barbiturice cu acțiune medie (barbamil, etaminal de sodiu), luarea cărbunelui în primele de minute oferă un efect terapeutic bun Numirea sa după oră este deja ineficientă În cazul otrăvirii cu otrăvuri absorbite lent (luminale), luarea cărbunelui dă un rezultat mult mai bun Trebuie subliniată în special importanța programărilor repetate de cărbune activat pentru întreruperea circulației otrăvurilor, mai ales în cazul intoxicațiilor cu medicamente care efectuează cicluri enterohepatice și mai ales entero-enterale (imizin, amitriptilină, glicozide digitalice etc ) Cu toate acestea, există compuși pe care AC nu se leagă deloc (un număr de metale, de exemplu, plumb, litiu, bor; unii compuși toxici, de exemplu, acid boric, malathion, DDT, sulfat feros, cianuri, acizi puternici și etanol) ; medicamente, de exemplu, tobramicină) În țara noastră se folosesc absorbanți de diferite mărci Principalii reprezentanți ai enterosorbentelor aprobate pentru uz clinic sunt carbolen, actilen, polyphepan și pasta lignosorb Ultimii doi compuși sunt polimeri ai ligninei hidrolizate, care, împreună cu o structură internă dezvoltată, au o suprafață care conține grupe funcționale care oferă proprietăți de sorbție ridicate Doze de enterosorbente AC este prescris la o rată de g/kg greutate Astfel, doza pentru copiii cu vârsta cuprinsă între - ani este de - g, pentru adulți - - g Doza zilnică de preparate care conțin lignină este de , - , g/kg greutate Se crede că, în medie, volumul sorbentului ar trebui să fie de ori mai mare decât volumul otravii luate De obicei, doza necesară de enterosorbent este amestecată în ml de apă (în medie, într-un raport de : ) și injectată printr-un tub sau lăsată să bea AC sau alt sorbent poate fi administrat o dată sau în mod repetat (enterosorbție) Complicațiile enterosorbției se manifestă sub formă de: obstrucție dinamică sau mecanică a intestinului, necesitând intervenție chirurgicală; regurgitare enterosorbent în plămâni la pacienții care se află într-o stare de somnolență, stupoare sau comă Prevenirea lor este Bolile copilăriei Volumul creșterea motilității intestinale (se prescrie metoclopramidă sau motilium) și previne vărsăturile (se prescrie ondansetron sau kytril) Simplitatea relativă și costul scăzut, debutul rapid al efectului pe fondul clearance-ului sistemic ridicat al otravii în timpul enterosorbției au asigurat avantajele acesteia față de alte metode de detoxifiere Antidoturi și antagoniști Există antidoturi specifice doar pentru câțiva substanțe toxice și diferă prin mecanismele lor de acțiune Chiar dacă există un antidot, utilizarea acestuia depinde de starea clinică a pacientului, de datele de laborator (pH plasmatic, paO , paCO , concentrațiile serice de ioni etc ) și de factorii care determină acțiunea farmacologică a toxinei (timpul de expunere la venin, etc ) Trebuie remarcat faptul că numirea antidoturilor este departe de a fi o măsură sigură Cu toate acestea, dorința medicului de a prescrie un agent farmacologic activ, care să conducă la o inversare a efectului toxic, este de înțeles Unele antidoturi provoacă reacții adverse grave, astfel încât riscul de a le prescrie trebuie cântărit în raport cu beneficiul probabil Multe dintre ele au un timp de înjumătățire mai scurt decât toxina (de exemplu, opiaceele și naloxona), astfel încât după o perioadă inițială de îmbunătățire, poate apărea o recidivă (sevraj) Prin urmare, după utilizarea antidotului, este necesar să se continue monitorizarea pacientului Cu toate acestea, dezvoltarea ideilor despre sindroamele toxice mediatoare ne permite să extindem în mod semnificativ grupul de antidoturi prin includerea în el a antagoniștilor farmacologici ai substanțelor toxice Mulți compuși toxici sunt otrăvuri sinaptotropice care interacționează nu numai cu diferite formațiuni intrasinaptice, ci și cu diferite sisteme sinaptice ale corpului Membranele presinaptice și postsinaptice reprezintă un câmp receptor care poate fi afectat de un antagonist farmacologic al unui toxic Medicamentele antagoniste sunt adesea denumite antagonişti funcţionali sau farmacologici Printre aceștia, se numără antagoniști reversibili, care în cele din urmă disociază și eliberează receptorul, și ireversibili, care formează complexe stabile cu receptorul sau se disociază foarte lent În tabel oferă o scurtă descriere a antidoților și antagoniștilor farmacologici cei mai folosiți în prezent Eliminarea otravii absorbite În prezent, în tratamentul otrăvirii acute la copii, pe lângă terapia cu antidot, s-au răspândit următoarele metode de detoxifiere activă I Metode de stimulare a proceselor naturale de curățare a organismului Stimularea excreției: Capitolul Antidoturi Tabelul Substanță toxică Antidot Doză Utilizare, complicații Note Agenți formatori de methemoglobină Albastru de metilen - mg/kg soluție % lent Greață, vărsături, durere (în piept, abdomen), amețeli, cianoză, deprimare a conștienței, hemoliză Contraindicat în cianura, dacă este tratat cu nitrit de sodiu Cianuri Azotat de sodiu, tiosulfat de sodiu Nitrit de sodiu - % soluție - - ml Soluție de tiosulfat de sodiu % până la ml per injecție Scăderea tensiunii arteriale și formarea methemoglobinei - Metale, metaloizi Agenți de chelare CaNa^ffTA - , g/mg Soluție , %, IV, picurare Lezarea tubilor renali, ICP Intoxicare cu plumb, cadmiu, cupru, zinc Desferal mg/kg pe oră, nu mai mult de - mg/kg intravenos în primele ore Fast introducere - eritem, urticarie și hipotensiune arterială Pentru ionul Fe În stomac, se creează un mediu alcalin cu NaHCO (până la pH> ) pentru a transfera Fe în Fe D-penicilamină în interior: până la ani - mg, de la la ani - mg, mai mult de ani, mg de două ori pe zi - zile Proteinurie, erupții cutanate, depresie a măduvei osoase, insuficiență renală și hepatică, sindromul Goodpasture Tratamentul intoxicației cu cupru, plumb, bismut și arsenic Inhibă activitatea sistemului piridoxl-fosfat, prin urmare, se administrează piridoxina Unithiol IV, IM - , g la kg de masa corporală a pacientului Creșterea tensiunii arteriale Metale grele legate de enzimele tiol Produse metabolice toxice - "sinteză letală" Etanol în / în soluție %, doză saturată - ml / kg, întreținere - - ml / kg In / în - concentrație mai mică de % Se pot dezvolta reacții posturale Când se administrează pe cale orală - vărsături, gastrita Blochează biotransformarea: metanol în acid formic și formaldehidă etilen glicol - în acizi glicolic, glioxilic și oxalic Paracetamol Acetil cisteină În interior - soluție % ( , ml / kg) sau % ( , ml / kg) Întreținere - mg / kg x ori, - zile În interior - greață, vărsături; in / in - poate exista hipotensiune arteriala si senzatie de caldura Previne formarea metaboliților hepatotoxici ai paracetamolului, tetraclorurii de carbon și cloroformului În / în glucoză %: saturație - mg / kg Întreținere - mg / kg / ore Eficacitate maximă la - ore după otrăvire, după ore nu este eficient AU nu este afișat Benzodiazepine, comă „benzodiazepină” Flumazanil (anexat) Începe cu , până la , mg/kg Doze zilnice de la la mg Uneori greață, vărsături, tremor, amețeli, agitație, anxietate După încheierea acțiunii - o recidivă a comei Pe fondul benzodiazepinelor, acțiunea Flumazenilului se dezvoltă după - minute și durează - ore Intoxicatii cu medicamente adrenergice (amitriptilina, efedrina) Aminostig-min , - , mg/kg; mg intramuscular după ore (sindrom „anticholinerpie” ușor); mg IV + mg IM ore mai târziu (severitate moderată); ig / in + mg / m (severă) Acțiunea este controlată de modificări ale ritmului cardiac, tensiunii arteriale și duratei QRS (nu mai mult de , mm) A combinat cu Relanium în caz de intoxicație cu difenhidramină Medicament anticolinesterazic cu activitate muscarinică pronunțată, lipofil, cu acțiune prelungită Antagonişti farmacologici şi funcţionali Intoxicații cu FOS și otrăvuri cu efect pozitiv (barbiturice, glicozide cardiace, rezerpină) Atropină FOS - , mg / kg la fiecare minute Otrăvuri cardiotoxice: , - , mg / kg IV delir" - Bolile copilăriei Volumul Sfârșitul mesei Clonidină Metoclopramidă (raglan, cerucal) Saturație , mg/kg; întreținere , mg/kg timp de - ore Efecte extrapiramidale la doze mari Antagonist al receptorilor dopaminergici Intoxicatii cu opiacee cu depresie SNC si depresie respiratorie Naloxon, Narcanti , - , mg/h in solutie de glucoza % Cu administrare rapida - hipertensiune arteriala, tahicardie, aritmie, edem pulmonar Antagonist al receptorilor c, c si opiacei P-blocante Glucagon Saturație - , mg/kg, întreținere , - , mg/kg/h G hiperglicemie, greață, vărsături Crește conținutul intracelular de cAMP într-un mod non-adrenergic Derivați de hidrazină (izoniazidă, fungi girometrin) Piridoxină (vit Bj) g piridoxină la g hidrazină ( până la mg/kg) Etipenglicol: mg la ore până la rezolvarea acidozei Indicații de piridoxină - convulsii Terapie adjuvantă pentru otrăvirea cu etilenglicol Notă- CaMa EDTA este sarea disodic de calciu a etilendiaminotetraacetatului - diureza fortata; - încărcare apă-electrolită cu hemodiluție cu medicamente substitutive de plasmă (hemodez); - diureza osmotica; - diureza saluretică; - diureza acidă; - oxigenoterapie hiperbară (monoxid de carbon, cianuri) II Metode de detoxifiere fizică și chimică artificială Aferetic (separarea sângelui în fracțiuni): - hemafereză - înlocuirea sângelui (formatori de methemoglobină); - plasmafereza Metode de dializă, filtrare și sorbție: – metode extracorporale; – hemo (plasmo-, limfo-) dializă; - hemodiafiltrare; - sorbtie hemo (plasmo-, limfatica); — ultrafiltrare; - biosorbtie (xenoperfuzie a splinei, celulelor hepatice); — metode intracorporale; - dializa peritoneala; - dializa intestinala; - enterosorbtie Capitolul Cu cât tratamentul se începe mai devreme din momentul luării unei substanțe toxice, cu atât mai eficientă este utilizarea metodelor de stimulare a funcției căilor naturale de eliminare (tract gastrointestinal, rinichi) Cu manifestări clinice severe de otrăvire, după măsuri de stabilizare a stării pacientului, metodele de detoxifiere artificială sunt de obicei incluse în complexul de terapie Proprietățile fizico-chimice ale toxicului, caracteristicile farmacocineticii sale și gradul de tulburare a sistemelor funcționale ale corpului victimei, precum și calificarea profesională și echipamentul tehnic al personalului medical determină care dintre metodele de afereză, dializă, sorbție , sau o combinație a acestora este indicată pentru acest pacient Stimularea excreției de otravă și metaboliții săi de către rinichi Un număr semnificativ de substanțe toxice și metaboliții acestora sunt eliminați din organism prin rinichi Această cale de eliminare poate fi accelerată semnificativ prin utilizarea combinată a terapiei prin perfuzie și a diureticelor Metode de terapie prin perfuzie: Forțarea diurezei datorită încărcării suplimentare cu apă și electroliți (pe gură sau parenteral) Intarirea excretiei toxinei prin reglarea pH-ului sangelui si urinei, tinand cont de pK-ul otravii (diureza alcalina sau acida) Reducerea fracției de toxină liberă din sânge datorită adsorbției acesteia de către înlocuitori de sânge coloidal - hemodilutanți și ulterior excreției sporite în urină Forțarea diurezei datorită numirii de diuretice (osmotice sau saluretice) Alegerea metodei de forțare a diurezei depinde de severitatea stării victimei și de natura otravii luate Dacă copilul este conștient și poate să bea, atunci i se prescrie o soluție poliionică timp de ore, de exemplu, Oralit sau Regidron într-o cantitate corespunzătoare */ nevoilor de apă legate de vârstă (Tabelul ) Tabelul Necesarul zilnic de apă pentru copiii mai mari de lună Greutatea corporală în kg' Sarcină de apă ml/zi ml/kg/h până la ml/kg - - + (p- ) ml - > + (l- ) ml - Notă: n este greutatea corporală a copilului în kilograme Bolile copilăriei Volumul Cu vărsături repetate sau prezența semnelor clinice de afectare a funcțiilor vitale, tratamentul începe cu terapie prin perfuzie, inclusiv hemodiluție cu înlocuitori de sânge sintetici coloidal cu greutate moleculară mică (hemodez - ml / kg) Administrarea intravenoasă a soluțiilor de glucoză-sare se efectuează timp de - ore cu o viteză de ml/kg/h Această tehnică este cea mai eficientă pentru otrăvirea cu otrăvuri cu biotransformare primară în ficat (tubazid, acid boric), solubilă în apă sau formând un metabolit solubil în apă (obzidan) În funcție de pK-ul otravii luate, terapia cu perfuzie se efectuează cu adăugarea de soluții alcalinizante sau acidifiante În caz de otrăvire cu barbiturice, antidepresive triciclice, salicilați, esență acetică, soluții - % de bicarbonat de sodiu de la la mg/kg pe zi sunt incluse în programul de perfuzie; în caz de otrăvire cu FOS, stricnină, fenotiazine - g acid ascorbic (soluție - %) Dozarea acestor aditivi este în final controlată prin măsurarea pH-ului urinei Cu diureza alcalina, limite de pH = , - , ; cu acid - mai puțin de , În grade complicate și severe de otrăvire acută, diureticele sunt prescrise pacientului pe lângă încărcătura de apă și reglarea pH-ului urinei pentru a îmbunătăți diureza În aceste cazuri, perioada de diureză forțată este împărțită în etape Sarcina primului dintre ele este de a elimina deshidratarea concomitentă (de exemplu, în cazul otrăvirii cu salicilați) și de a exclude stadiul oliguric al insuficienței renale acute (otrăvirea cu otrăvuri hemolitice etc ) Scopul celei de-a doua etape este implementarea directă a diurezei forțate active Terapia începe cu asigurarea accesului la patul vascular al copilului Într-o astfel de situație, trebuie să se acorde preferință sondajului percutanat al venelor centrale (subclavie sau jugulară) pentru a se putea perfuza intravenoasă pe termen lung și, dacă este necesar, rapidă a unor volume mari de lichid sub controlul presiunii venoase centrale În același timp, în vezica pacientului este plasat un cateter permanent Apoi, în decurs de două ore, se efectuează o încărcare intravenoasă de apă cu o viteză de - ml/kg/h cu un amestec de perfuzie de înlocuitori sintetici de sânge cu greutate moleculară mică și soluții de sare de glucoză În funcție de natura reacției pacientului la aceasta, pe baza datelor clinice și de laborator, se evaluează dacă deshidratarea inițială a fost eliminată și care este funcția rinichilor copilului Dacă copilul nu prezintă semne clinice și de laborator de insuficiență renală, din a treia oră de tratament, se trece la următoarea etapă de diureză forțată Încep să utilizeze diuretice, trec la o încărcătură alcalină sau acidă, prescriu medicamente intravenoase care conțin potasiu ( , - ml de soluție , % de KC , adică , - meq K + la ml de mediu de perfuzie), crește brusc cantitatea de lichid administrat intravenos (de - ori în comparație cu nevoile legate de vârstă - Tabelul ) Stimularea diurezei se realizează cu diuretice osmotice (manitol, sorbitol) sau saluretice (lasix) Cu cât mai puțin Capitolul creșterea victimei, cu cât este mai pronunțată decompensarea circulației sângelui și a respirației, cu atât trebuie acordată mai multă preferință lasix (o singură doză intravenoasă - - mg / kg) În cazul edemului cerebral, au efect pozitiv diureticele osmotice, care se administrează sub formă de soluții concentrate ( - %) cu o rată de - ml/min în doză de , - , g substanță uscată la kg de greutate corporală Este util să le combinați cu reopoliglucină (reogluman) sau cu o soluție de albumină % În fiecare caz specific, cantitatea necesară de apă este reglată în funcție de natura reacției diuretice, astfel încât, pe fondul creșterii diurezei, echilibrul zilnic de lichide să nu depășească - , - % din greutatea corporală a pacientului Monitorizarea tratamentului prin diureză forțată se realizează prin dinamica diurezei orare, densitatea relativă sau concentrația osmotică a urinei și pH-ul acesteia Diureza orară înainte de ieșirea victimei din starea de ebrietate ar trebui să depășească de - ori norma de vârstă, reacția urinei, în funcție de pK-ul otravii, ar trebui să fie alcalină sau acidă, iar densitatea relativă ar trebui să fie sub , O indicație pentru re-prescrierea diureticelor este o scădere a diurezei orare la normal pe fondul simptomelor persistente de intoxicație sau (când se utilizează medicamente active osmotic) o densitate relativă a urinei sub , Cele mai frecvente complicații ale diurezei forțate sunt hiperhidratarea și diselectrolitemia Activ detoxifiere extracorporală Indicații absolute pentru detoxifiere extracorporală în caz de otrăvire: Dificil de tratat intoxicația cu o tulburare a funcțiilor vitale, în special cu areflexie, în absența decompensării hemodinamicii centrale Complicatii ale perioadei somatogene (hiperhidratare, insuficienta cardiaca congestiva - ICC, edem cerebral, pareza intestinala persistenta) În caz de otrăvire cu otrăvuri care deprimă sistemul nervos central Semne de intoxicație severă: comă mai mare de de ore cu insuficiență renală și hepatică și/sau o linie nulă pe EEG Indicații relative pentru detoxifierea extracorporală în intoxicațiile acute: Acceptarea unei doze potențial letale a unui medicament cu biodisponibilitatea sa ridicată Nivel potențial letal de otravă în serul sanguin Intoxicatia cu o substanta a carei biotransformare duce la formarea de metaboliti toxici (sinteza letala) Bolile copilăriei Volumul Ineficiența terapiei tradiționale Accesarea complicațiilor potențial periculoase Intoxicații combinate cu medicamente cu un mecanism de acțiune sinergic (de exemplu, barbiturice, alcool, sedative, tranchilizante) vilizatori) Prezența unor boli anterioare, a căror severitate poate crește odată cu otrăvirea Factori care afectează eficacitatea metodelor de detoxifiere fizică și chimică: Starea pacientului Gradul de decompensare a hemodinamicii centrale și capacitatea de a menține fluxul sanguin de perfuzie eficient (tensiunea arterială sistolica peste mm Hg) Prezența semnelor clinice ale tulburărilor de hemostază și natura lor: de exemplu, hipocoagularea ca factor de risc pentru sângerare pe fondul heparinizării sau utilizarea altor anticoagulante necesare pentru menținerea circulației artificiale Posibilitate de acces la patul vascular al copilului pentru a asigura un flux sanguin extracorporal in cantitate mai mare de - ml/min Caracteristicile unei substanțe toxice - caracteristicile otravii: prezența grupelor active libere de radicali, afinitatea pentru sorbent, configurația și dimensiunea moleculei substanței, legătura cu proteinele și hidrofilitatea; - farmacocinetica otravii, care imbunatateste adsorbtia: distributie lenta, volum mic de distributie; - caracteristici ale adsorbantului și membranei: prezența grupărilor funcționale active la suprafață, o structură poroasă dezvoltată, configurația porilor, afinitatea pentru otravă, structura suprafeței, învelișul suprafaţă; - parametri de procedură: absorbție mai mare la un flux sanguin extracorporeal scăzut și un volum total mare de perfuzie ( - BCC), pH-ul sângelui, temperatura și vâscozitatea acestuia Metodele de afereză sunt mai eficiente pentru otrăvirea cu substanțe toxice foarte solubile în lipide, au un procent mare de asociere cu proteinele plasmatice din sânge și distribuție lentă: difenină, digoxină, tobramicină; medicamente cu sinteză letală - tubazidă (tranziție la izoniozide) Intoxicatiile cu N-blocante, cum ar fi: obsi-dan, timolol - necesita schimb plasmatic intensiv (cel putin PCV pacient pe zi) Transfuzia prin schimb de sânge, ca metodă de hemafereză în intoxicațiile acute, este în prezent rar utilizată Una dintre putinele Capitolul Există puține indicații pentru utilizarea sa în tratamentul intoxicațiilor cu formatori de methemoglobină Adesea, în intoxicațiile acute, este indicat să combinați mai multe metode de detoxifiere extracorporală în același timp sau să le schimbați în timpul tratamentului Deci, în cazul otrăvirii cu OPC, este prezentată cea mai timpurie utilizare a metodelor de sorbție, urmată de adăugarea plasmaferezei Tactici similare trebuie urmate în tratamentul otrăvirii acute cu preparate cu fier Complicațiile metodelor de detoxifiere fizică și chimică artificială Complicații ale accesului vascular: afectare, inflamație a vasului de sânge, extravazare Complicații ale circulației extracorporale: încălcarea fluxului de sânge și a fluxului de sânge, deteriorarea sau depresurizarea circuitului extracorporeal, hipotensiune arterială, frisoane Complicații ale hipocoagulării artificiale: sângerare și tromboză Complicații specifice ale metodei de detoxifiere: Hemodializa - diselectrolitemie, sindrom de recul, șoc anafilactic; Dializa peritoneală - peritonită; Hemosorbție: trombocitopenie, leucopenie, scăderea nivelului de Ca, K, glucoză; sindromul de recul - pentru otravă; Afereză - reacții alergice și anafilactice Capitolul CONDIȚII DE IMUNODEFICIENȚĂ Imunitatea este o modalitate de a asigura și menține homeostazia antigenică Constanța antigenică a mediului intern, adică prezența în organism doar a „propriilor”, este necesară pentru reglarea funcției propriilor celule (controlul „eludează” altcuiva) Răspunsul imunologic face parte din nivelul imunoneuroendocrin de autoreglare a organismului în ansamblu Distrugerea „străinilor” atât sub forma unui agent infecțios și a produselor sale, cât și sub formă de celule alogene (sânge transfuzat, transplant), celule proprii afectate de viruși sau modificate sub influența factorilor chimici, fizici și a mutațiilor somatice, este o condiţie necesară pentru asigurarea homeostaziei antigenice Pentru proteinele autologe, potențial capabile să conducă la distrugerea propriilor celule, autotoleranța ar trebui menținută în mod normal Astfel, se realizează protecția împotriva infecțiilor, tumorilor maligne, precum și protecția împotriva autoagresiunii Asigurarea constanței „propriului” presupune, în primul rând, prezența unui mecanism de recunoaștere a acestuia, adică „autorecunoașterea”, al cărui obiect îl constituie moleculele complexului major de histocompatibilitate (MHC, MHC-Major) complex de histocompatibilitate sau HLA-antigen leucocitar uman) pe celule Formarea mecanismului de auto-recunoaștere are loc antenatal în timus (vezi mai jos) și constă în selecția (selectarea) clonelor de limfocite T capabile să interacționeze cu propriile celule prin contacte HLA (pentru mai multe detalii despre funcțiile HLA) sistem, vezi mai jos) Atât clonele incapabile de o astfel de interacțiune, cât și cele care pot induce un răspuns imun ridicat la autoantigene sunt supuse distrugerii în timus Orice formă de răspuns imunologic (imunitate, toleranță, alergie, memorie imunologică etc ) include un element specific: interacțiunea unui antigen (AG ) cu o regiune complementară a unei molecule de anticorp - o imunoglobulină specifică sau receptor de celule T (TKP) / TCR), care aparține și superfamiliei imunoglobulinelor; și un element nespecific: participarea moleculelor de adeziune, citokinele, mesagerii intracelulari secundari, complementul, precum și implicarea diferitelor celule sanguine și țesut conjunctiv în reglarea și implementarea efectului Modalitățile de a distruge „extratereștul” sunt variate: Hormonii, substanțele biologic active (BAS), receptorii lor, moleculele de adeziune, moleculele HLA și diferitele fragmente de imunoglobuline pot acționa, de asemenea, ca AG Capitolul Citoliza specifică (alergie de tip II conform clasificării Gell și Coombs) și nespecifică (tip III - imunocomplex) cu participarea anticorpilor și proteazelor sistemului complement Citoliza specifică implicând anticorpi, celule ucigașe nespecifice, receptorii lor Fc și exocitoza proteazelor intracelulare (citotoxicitate celulară dependentă de anticorpi ADCC) Citoliza celulară specifică (tip IV) cu participarea TCR a limfocitelor T citotoxice (CTL-T-killers) Citoliza celulară nespecifică prin celule natural killer (NK - Natural killer cells) Fagocitoza celulelor opsonizate urmată de distrugerea lor intracelulară de către enzimele lizozomale și radicalii peroxid BAZELE CELULARE ȘI GENETICE ALE RĂSPUNSULUI IMUN Substratul morfologic al unui răspuns imun specific este țesutul limfoid, reprezentat de organele limfoide centrale (timus, măduva osoasă) și cele periferice (ganglionii limfatici, splina și formațiunile limfoide asociate intestinal) Limfocitele sunt împărțite în populații: celule T, B, precum și ucigași naturali Răspunsul imunologic include interacțiuni inerente genetic între celulele prezentatoare de antigen (APC) și subpopulațiile de celule T în timpul implementării unui răspuns imun mediat de celule (Fig , ), precum și între celulele T-helper și limfocitele B în timpul implementarea răspunsului umoral Din celulele hematopoietice pluripotente se dezvoltă precursori ai celulelor T, B și ai ucigașilor naturali După migrarea în timus, progenitorii celulelor T interacționează cu celulele stromale timice și produsele lor solubile și trec prin mai multe etape de diviziune și maturare În același timp, moleculele corespunzătoare etapei de diferențiere sunt exprimate (apar) pe membrana celulară - clustere de diferențiere (CD-Cluster de diferențiere) (Tabelul ) Ca markeri ai subpopulațiilor, moleculele CD acționează ca receptori, în special, CD pentru produsele genei MHC de clasa I, care sunt prezente pe toate celulele corpului și sunt un semn al „propriilor”; CD sunt receptori pentru moleculele MHC de clasa II prezente pe celulele APC Multe grupuri CD servesc ca molecule de adeziune (selectine și integrine), furnizând contacte intercelulare, semnalizare către mediul intracelular și activarea mesagerii intracelulari secundari CD , , sunt receptori pentru lanțurile g din regiunea constantă a imunoglobulinelor (trei tipuri de FcRg) În același timp, moleculele CD pot fi Bolile copilăriei Volumul | Antigenul Fagocitoză Neutrofile polinucleare macrofage activate TNFa L- TCD ' ▼ IL- TacCD + / IL- TCD TCD + Celulă țintă supresor celula de memorie Celule plasmatice Celula ucigașă ) YZhj) NK W I Eozinofile Mastocite I IgA IgG ]dM Ide LA Celulă țintă Activitate antitumorală ADSS celula ucigașă Opsonizarea NV! Liza Complement C -C Orez Schema răspunsului imun Capitolul Orez Interacțiunea celulelor: antigenul prezent și limfocitul T CD+ ICAM - intracellular adhesion molekule - moleculă de adeziune intracelulară; LFA - antigen funcțional al limfocitelor - antigen funcțional al unui limfocit; CD - cluster of diferenciation - cluster of diferentiere; HLA - antigen uman Icucocyte - molecule ale complexului major de histocompatibilitate din clasele I și II Orez Interacțiunea dintre limfocitele T citotoxice CD + și celulele țintă receptori pentru virusuri (de exemplu, CD pentru virusul HIV și CD pentru virusul Epstein-Barr) Au fost identificate două căi de diferențiere a celulelor T în timus: ca urmare a primei, se formează celule T y/ , al căror rol este încă necunoscut, iar ca urmare a celei de-a doua, a/P CD T se formează celule care, interacționând cu moleculele II și I din clasa HLA de pe celulele stromale, se transformă în limfocite CD + (precursori ai ajutoarelor) sau CD + (precursori ai supresoarelor și limfocitelor citotoxice - CTL) Interacțiunea dintre CTL și celulele țintă este prezentată în Fig Bolile copilăriei Volumul Tabelul Grupuri majore de diferențiere (molecule CD)* Funcția de localizare a numărului de CD Moleculă de adeziune a celulelor T și NK CD , ligand AG funcțional al limfocitelor și CD ; receptorul eritrocitelor de oaie Celulele T CD În complex cu TCR implicat în recunoașterea hipertensiunii CD T-helpers Coreceptor clasa MHC-II, rec pentru HIV Ligand CD T-matur CD pe limfocite B CD T-citotoxic/supresor Co-receptor clasa MHC- CD a Majoritatea celulelor limfoide și mieloide Molecula de adeziune (integrină LFA- cu lanț a) interacționează cu ICAM#- / CD CD b Granulocite, monocite, integrină NK, fagocitoza particulelor opsonizate CD c Monocite, granulocite, NK altele , ; integrină, receptor IC MF activat CD , neutrofile FcRg III pentru IgG și fagocitoză IgC CD MF neactivat, granulocite, trombocite, limfocite B, endoteliu, celule trofoblaste Inflamație FcRg II, ADCC, fixare CEC cu greutate moleculară mică CD Macrofage în repaus, neutrofile FcRg - reacții ucigașe de tip ADCC Celulele B CD Implicate în transducția semnalului în complex cu receptorul Ig Lanț IL- Ra activat CD T, B și MF, marker de activare CD Receptor CD /B de celule CD + activate CD Precursori hematopoietici, endoteliu Sialomucin, ligand pentru L-selectină Celule B CD Receptorul CD L pe celulele T activate Trombocitele CD Fibrinogen și receptor de fibronectină Trombocitele CD , receptorul factorului von Willebrand megacariocite CD Multe celule activate Moleculă de adeziune ICAM- , receptor pentru rinovirusuri CD Celule dendritice, MF, celule B activate Costimulator al activării celulelor T Ligand CD pe limfocitele T * Clasificarea CD include în prezent mai mult de de grupuri prezente pe diferite celule și care îndeplinesc funcțiile de receptori, co-receptori, liganzi și contraliganzi pentru diferite molecule și celule #ICAM-moleculă de adeziune intracelulară Astfel, în timus au loc procese importante: Selecția (selectarea) clonelor capabile de auto-recunoaștere, în timp ce răspunsul limfocitelor CD + este limitat (restrâns) funcțional de prezența MHC de clasa II, iar răspunsul CD + este restricționat de clasa I Inactivarea clonală a limfocitelor datorită contactului cu autoantigenele prezentate ca fragmente peptidice în Capitolul crăpături de molecule din clasele II și/sau I ale complexului major de histocompatibilitate pe celulele stromale timice (moartea clonelor „interzise” este mecanismul autotoleranței celulelor T) Limfocitele T suferă o diferențiere suplimentară după migrarea de la timus la formațiunile limfoide periferice T-helperii se pot dezvolta în arii funcționale: T-helper de tipul (THI), producând în principal IL- și interferon gamma, T-helper de tip (Th ), producând IL- , - , - Citokinele însele pot determina direcția diferențierii limfocitelor T Prezența unui TCR specific (în raport cu AG) determină restricția clonală a limfocitelor T, adică capacitatea de a interacționa numai cu un antigen specific, de aici specificitatea răspunsului Precursorii limfocitelor B trec, de asemenea, printr-o serie de etape de diferențiere sub influența celulelor stromale ale măduvei osoase și, ca urmare a rearanjarii (redistribuirii) productive a genelor, dobândesc capacitatea de a sintetiza imunoglobulinei membranare (mig) După părăsirea măduvei osoase și dobândirea migD, celulele B pot răspunde la contactul cu un antigen proteic complementar și cu ajutorul CO +T transformându-se în celule plasmatice Apare în centrii germinali ai ganglionilor limfatici Complexul antigenic al unei celule B mature constă dintr-o imunoglobulină membranară care leagă antigenul și proteine asociate care acționează ca un traductor/transportor Genele care codifică proteinele traductoare sunt, de asemenea, implicate în controlul genetic al răspunsului imun Diversitatea somatică a clonelor este determinată genetic (mutații), iar selecția clonelor este efectuată de antigene în procesul de prezentare și continuă în cursul răspunsului imun Familia de gene care codifică regiuni variabile ale lanțurilor grele este formată din câteva sute La acestea ar trebui adăugate de gene din așa-numita „diversitate de site” (diversity-D), gene ale situsului de conectare (unire), precum și o familie de gene care codifică regiuni variabile ale lanțurilor uşoare În procesul de transformare a unei celule stem pluripotente într-una producătoare de anticorpi, are loc rearanjarea secvenţială (se observă ierarhia) a segmentelor de ADN, după care traducerea ARNm, sinteza şi exprimarea moleculelor IgM pe suprafaţa celulei şi, astfel, formarea a unei celule B imature devin posibile Trecerea de la sinteza formelor legate de membrană la sinteza formelor secretate necesită splicing alternativă a ARNm, iar trecerea la sinteza unui alt izotip are loc prin fenomenul de „commutare a sintezei claselor de lanț greu” Aceeași celulă în diferite stadii de diferențiere este capabilă să producă atât forme membranare, cât și forme secretate de imunoglobuline În timpul diferențierii finale a limfocitelor B, variabilitatea este exclusă, adică fiecare plasmocită sintetizează și secretă o imunoglobulină cu un anumit izotip și specificitate (excluderea alelică) Bolile copilăriei Volumul Receptor de celule B Receptor de celule T (TCR) (imunoglobuline) (superfamilie de imunoglobuline) Imunoglobulinele sunt tetrameri și constau din două lanțuri grele și două lanțuri uşoare - La suprafata celulelor B, acestea servesc ca receptori pentru antigene, iar anticorpii secretati sunt efectori ai sistemului imunitar umoral Structura moleculei de imunoglobuline este prezentată în fig Regiunile hipervariabile ale lanțurilor ușoare și grele (idiotipuri) formează o cavitate de formă unică, care este umplută de antigenul corespunzător Fragmentele constante (Fc) sunt formate numai din lanțuri grele (y, p, a, e, , respectiv, clase de imunoglobuline IgG, IgM, IgA, IgE și IgD) au aceeași structură în anticorpii din aceeași clasă/subclasă Fragmentul Fc îndeplinește o funcție efectoră, deoarece conține locuri de comunicare cu componentele sistemului complement Fixarea Ig prin fragmentul Fc de pe celulă este un semnal al activării/suprimării acestuia Receptorii pentru Fc Ig de diferite clase sunt prezenți pe toate celulele sanguine (cu excepția eritrocitelor), în timp ce pentru IgG au fost identificate tipuri de receptori y: FcRyl (CD ), FcRylI (CD ), FcRylII (CD ), prin care multe se efectuează reacții imune: pinocitoza complexelor imune, fagocitoza particulelor opsonizate de anticorpi, ADCC și altele Receptorii Fc sunt mediatori importanți în transportul semnalelor de activare în celulă atunci când interacționează cu moleculele de adeziune Prin acești receptori, mecanismele imunologice sunt implicate în reglarea hemostazei, microcirculației și inflamației Faptul că FcR este prezent pe celulele pituitare este semnificativ, la fel ca și faptul că Capitolul actualul fragment Fc care conține aminoacizi (tuftsin) este o structură asemănătoare hormonilor cu activitate timopoietică Comunicațiile sistemului imunitar și endocrin sunt bilaterale Hormonii controlează expresia receptorilor membranari pe limfocite, expresia moleculelor HLA pe celule și proliferarea Estrona, progesteronul, corticosteronul asigură imunosupresie nespecifică în timpul sarcinii Prolactina stimulează timusul fetal, iar hormonii timusului controlează maturarea limfocitelor T din formațiunile limfoide periferice Moleculele de imunoglobuline atât prin situsurile de legare la antigen (în mod specific), cât și prin fragmentele Fc (nespecific) efectuează autoreglare a răspunsului imun în sine Autoreglementarea specifică se realizează printr-o „rețea de tipuri de idioți regulatori” (Fig ), în timp ce anticorpii anti-idiotipici de ordinul stimulează sinteza anticorpilor la un antigen specific, iar de ordinul inhibă, adică asigură stingerea răspunsului imun Autoreglementarea nespecifică este realizată prin FcRp (prezent pe celulele T-helper) sau FcR y (prezent pe celulele T-supresoare/killer) Orez Hormoni, receptori hormonali și idiotipuri de anticorpi ca antigeni (rețea de idiotip reglator) R, receptor; AX-R, receptor de acetilcolină; TSH este hormonul care stimulează tiroida Bolile copilăriei Volumul Citokine Tabelul Numele interleukinelor Sursă Funcții IL- Monocite Costimulator al activării T-l, pirogen, stimulează reacția de fază acută IL- Limfocite T Proliferare* cooperare T, clasa B și MK Limfocite T IL- Proliferarea celulelor hematopoietice Celule T IL- , mastocite Controlează trecerea la sinteza IgE Diferențierea celulelor B și a eozinofilelor limfocitelor T IL- Macrofage IL- , diferențierea celulelor B fibroblaste și sinteza AT, inductor de răspuns în fază acută, maturarea megacariocitelor, creșterea mielomului IL- Stroma măduvei osoase limfopoietină cu celule B, citotoxicitate antitumorală IL- Inflamație monocite! chimiotaxia și activarea PMN IL- T-helpers Stimulează ajutoarele și creșterea mastocitelor IL- Monocite, T-helper Inhibă sinteza citokinelor, induce creșterea celulelor T și a mastocitelor Celulele T IL- Efectele IL- , factorul de creștere a celulelor plasmatice Celulele T IL- Stimulează celulele B, NK, monocitele, induce sinteza citokinelor, interferonului IL- T-helpers Imită efectul IL- asupra sintezei IgE, stimulează proliferarea celulelor stem Celulele T IL- Stimulează creșterea și diferențierea celulelor B, activarea celulelor T și B și NK Macrofage activate IL- Stimulează proliferarea celulelor T, diferențierea celulelor T citotoxice (CTL) și activitatea NK Nume (TNF) Monocite Inducerea IL- , , , , INF CTL, molecule de adeziune, PGE , LCR, fagocitoză crescută, activarea coagulării Monocite CSF(SZE) Factorii de stimulare a coloniilor pentru granulocite, macrofage, induc sinteza IL- , FIO, IFN, chemotaxia induce expresia clasei Mon HLA-ll Celulele T interferoni-INFy Stimulează citotoxicitatea, activitatea procoagulantă Un loc special în reglarea și implementarea (adică faza efectoră) a răspunsului imun îl ocupă citokinele și receptorii acestora Acesta este un grup extins de mediatori solubili: interleukine, factori de stimulare a coloniilor, interferoni (Tabelul ), produși în principal de limfocitele T și monocite Ele sunt caracterizate prin multifuncționalitate, adică o citokină prezintă multe funcții direcționate către celule diferite, în timp ce, în același timp, diferite citokine au efecte similare Deci, IL- , - , - , - stimulează reacția de fază acută, participând simultan la inducerea răspunsului imun în diferite stadii: IL- activează limfocitele CD -T (ajutoare), producția lor de IL - (și prin axa de activare a glandei pituitare-suprarenale IL- include un mecanism de feedback hormonal - imunosupresie nespecifică) IL-b stimulează diferențierea Capitolul tsirovku B-limfocite și sinteza anticorpilor Producția unor citokine este influențată de alte citokine, formând o „rețea de citokine” cu o varietate de efecte, în timp ce IL- induce sinteza citokinelor proinflamatorii, iar IL- o suprimă Spectrul de efecte ale citokinelor include nu numai controlul proliferării, diferențierea celulelor limfoide, schimbarea sintezei claselor de imunoglobuline (de exemplu, IL- și IL- sunt responsabile pentru sinteza IgE), ci și proliferarea hematopoietică celule, diferențierea granulocitelor, mastocitelor, chemotaxie, fagocitoză, citotoxicitate, activitate procoagulantă și, astfel, controlează simultan procesele de imunitate, inflamație și hemostază Activarea masivă nespecifică a limfocitelor T pentru a produce citokine poate fi cauzată de așa-numitele superantigene caracteristice stafilococilor, micoplasmei, virusurilor oncogene și virusului rabiei În funcție de activarea predominantă a T-helper sau T-helper , spectrul de citokine se modifică și sunt posibile diverse consecințe: intoxicație acută, șoc, boli autoimune, imunodeficiențe (datorită morții celulelor T din apoptoză) și oncogeneză Trebuie remarcat faptul că receptorii pentru citokine („familia de receptori de citokine”) constau din două lanțuri polipeptidice, un ligand receptor specific și un transmițător de semnal comun Prezența unui transmițător comun pentru diferite citokine și, prin urmare, a unei gene comune care controlează efectele multor citokine simultan explică tabloul clinic al SCID X-linked (Severe combined immuodificency disease), imunodeficiență combinată severă (SCID), în cazul a unei mutații în gena care codifică lanțul gamma IL- R Receptorii de citokine, de regulă, nu sunt exprimați în permanență pe suprafața celulei, ci apar numai după interacțiunea cu antigenii sau cu citokina însăși Subunitățile receptorilor de citokine pot fi secretate de celulă în spațiul extracelular și pot intra în fluxul sanguin În acest caz, se numesc receptori solubili Spre deosebire de celulele membranare, prin legarea citokinelor în afara celulei, ele acționează ca inhibitori naturali care mențin echilibrul în rețeaua de citokine Genele implicate în formarea celulelor imunocompetente, receptorii acestora (inclusiv imunoglobulina), citokinele și receptorii acestora, precum și moleculele de adeziune (selectine și integrine), sunt localizate în diferiți cromozomi, genele HLA ale sistemului sunt localizate pe scurt brațul cromozomului Lanțurile grele de imunoglobuline, precum și lanțurile a și de TCR, sunt codificate de genele cromozomului al -lea Lanțurile ușoare ale imunoglobulinelor sunt codificate de genele cromozomilor și , p și lanțul TCR sunt codificate de genele cromozomului Controlul genetic al răspunsului imun include o serie de gene localizate pe cromozomul X, acest lucru se manifestă în IDS primar cu moștenire legată de X Evident, natura genetică a CID primare este complexă și adesea nu este identificată În ceea ce privește interleukinele, toate cele interleukine cunoscute au fost clonate până în prezent Bolile copilăriei Volumul Orez Comunicarea diferitelor forme de patologie cu IDS IDS — stare de imunodeficiență; CEC - complexe imune circulante; CRA - antigene reactive încrucișate; SIDA sunt boli sau reacții autoimune Toate cele de mai sus (ținând cont de starea barierelor naturale: piele, mucoase și substanțe secretate de acestea) indică complexitatea excepțională a mecanismelor de rezistență nespecifică și specifică la infecție, precum și relația imunității cu mecanismele de proliferare celulară, hematopoieza, hemostază, inflamație, oncogeneză În conformitate cu aceasta, atât imunodeficiențele primare, cât și cele secundare se manifestă clinic nu numai sub formă de infecții, ci sunt adesea combinate cu tulburări hemostatice (sindromul Wiskott-Aldrich), afectarea creșterii cartilajului, procese de reparare după leziuni ale pielii și membranelor mucoase, si tumori maligne Relațiile dintre diferitele forme de patologie și imunodeficiență sunt prezentate în Fig Datorită varietatii de efecte imunologice (citoliză, blocare, reglare) și modalități de implementare a acestora (specifice și nespecifice), precum și datorită conexiunilor cu sistemul neuroendocrin, imunitatea asigură reproducerea, participând la toate etapele sale Încălcarea relațiilor imunologice normale în sistemul mamă-placenta-făt duce la avort în diferite momente, prematuritate, malformații, maturare imunologică afectată a fătului și, în consecință, la insuficiență imunologică în perioada neonatală, sensibilitate crescută la procesele purulent-septice Mecanismele imunologice sunt implicate în patogeneza preeclampsiei și sunt, de asemenea, responsabile de anemie hemolitică izoimună, neutropenie și trombocitopenie Capitolul IMUNITATEA ÎN ONTOGENEZA PRENATALĂ Elementele principale ale sistemului imunitar sunt în mod normal formate complet până în a -a săptămână de dezvoltare intrauterină, cu toate acestea, sistemul imunitar al nou-născutului are nevoie de expunere antigenică pentru maturizarea sa Format antenatal pe baza programului genetic și a factorilor care afectează dezvoltarea intrauterină, starea imunologică a nou-născutului se numește primar Caracteristicile sale sunt prezentate în tabel Starea imunologică primară a unui nou-născut sănătos se caracterizează printr-o oportunitate biologică izbitoare: conținutul absolut ridicat de limfocite T- și supresori T cu niveluri scăzute de CTL și NK reflectă, pe de o parte, nevoia fătului de a menține imunosupresia și previne travaliul prematur și, pe de altă parte, disponibilitatea potențială de a primi subpopulațiile necesare de celule ca urmare a stimulării și diferențierii antigenice (fără proliferare) Același scop este servit de expresia scăzută a moleculelor din clasa HLA-II, care împiedică cooperarea intercelulară, producerea de citokine și, astfel, inducerea unui răspuns imun la antigenele materne IgG eliberată transplacentar îndeplinește simultan o serie de funcții: asigurarea imunității pasive specifice și inhibarea formării anticorpilor activi, adică menținerea imunosupresiei prin gama FcR pe limfocitele T CD + În prezent, posibilitatea de a stimula imunitatea specifică activă la făt și nou-născut prin idiotipurile de AT anti-idiotipic (vezi Fig ), care sunt o copie a determinanților antigenici ai microorganismelor cu care mama a avut Tabelul Caracteristici ale stării imunitare primare a nou-născutului * Sub nivelul de adult Peste nivelul de adult Exprimarea mol HLA- clasa Conținut absolut de celule T Conținutul de IL- Conținutul absolut de T- Nivelul y-interferonului Conținutul absolut de supresori T Conținut de T-CTL Conținut de limfocite B, dar nu de celule plasmatice Conținutul de celule NK Reacția spontană de transformare blastica limfocitară (RBTL) Conținutul T-helpers Răspunsul la fitohemaglutinină (PHA) Activitatea bactericidă a fagocitelor Nivelul SZ Nivelul proprietății Nivelul IgG, IgA Nivelul lizozimei * Elementele principale ale sistemului imunitar se formează în săptămâna a -a de dezvoltare intrauterină, dar există o imaturitate a cooperării, producerea de citokine și anticorpi în absența stimulării antigenice Bolile copilăriei Volumul a lua legatura Orientarea supresoare a stării imunologice a unui nou-născut sănătos pe fondul unei încărcări antigenice postnatale intense poate reflecta un mecanism de protecție format evolutiv împotriva efectelor dăunătoare ale complexelor imune circulante Absența transportului liber al IgM de la mamă (această clasă include anticorpii materni naturali, inclusiv grupul de izohemaglutinin) previne HDN prin ABO în cazul sarcinii heterospecifice (diferite tipuri de sânge de mamă și copil) Nivelul scăzut de properdin este „echilibrat” de concentrația mare de lizozim Astfel, starea imunologică primară a unui nou-născut sănătos corespunde în mod optim situației „făt-nou-născut”, dar în comparație cu imunitatea unui adult și capacitatea de a rezista agresiunii infecțioase, este considerată o stare de imunodeficiență (IDS) a perioada de tranzitie Există puține lucrări în literatură în care limfocitele T materne au fost detectate în sângele nou-născuților Rolul lor nu este pe deplin clar Totuși, acesta este un argument împotriva utilizării pe scară largă a imunostimulatoarelor în perioada neonatală În general, ontogeneza sistemului imunitar reflectă etapele filogenetice de dezvoltare de la celular la umoral: un nou-născut este capabil de reacții de hipersensibilitate de tip întârziat (DTH), dar nu de producție optimă de anticorpi, în timp ce sinteza unei clase evolutive mai timpurii , IgM, începe primul Aceeași secvență se păstrează în dinamica formării unui răspuns imun specific la primul contact cu un antigen (răspunsul imun primar): de la celular la umoral și de la IgM la IgG și IgA Stimularea prematură a sistemului imunitar fetal ca urmare a IUI sau izoimunizării provocate de hipoxie perturbă echilibrul în sistemul mamă-făt cu toate consecințele care decurg: prematuritate, IDS, malformații ale sistemului nervos și cardiovascular, situații periculoase oncogene și autoimune, o tendință la alergie de tip și leziuni ale complexului imun În același timp, producția de IgM crește Starea imunologică primară poate fi imunodeficientă genetic, autoimună, atopică Atât stările atopice primare, cât și cele autoimune primare sunt caracterizate de niveluri scăzute de IgA și supresori T RĂSPUNS IMUN PRIMAR Starea imunologică secundară se formează pe baza stării primare după contactul cu antigenul (răspunsul imun primar) Produsele celulare bacteriene (captate, ucise, parțial digerate de fagocite la locul de intrare prin barierele deteriorate și transportate la ganglionii limfatici regionali) sunt absorbite prin endocitoză Capitolul celule prezentatoare de antigen (APC) Procesarea unui antigen din APC la fragmente minim antigenice se numește procesare AG Este dictată de polideterminarea majorității antigenelor naturale În plus, AG procesat se mută într-un compartiment (loc) specializat, unde se leagă de celulele HLA-II iar sub formă de complex este transportat la membrana APC Cel mai adesea, celulele prezentatoare de antigen sunt celule monocite-macrofage, limfocite B mature, dar pot exista și celule Langerhans în piele, grefieri ai gliei, endoteliului, membranelor sinoviale și altele Interacțiunea APC cu celulele T se realizează prin complexul TCR/CD , cu participarea moleculelor de adeziune: ICAM (Intracellular adhesion molecule-intracellular adhesion molecule) și LFA- (Lymphocyte functionl antigen-functional antigen of limfocytes), care interacționează între ele, legând structurile membranare limfocitele T și celulele APC și joacă rolul unui semnal suplimentar în activarea celulelor Inferioritatea genetică a moleculelor LFA- este cauza „sindromului de deficiență de aderență a leucocitelor”, iar un defect al unei alte molecule de aderență, CD , a fost identificat în sindromul hiper-IgM Prezentarea AG este un factor de selecție (selectarea unei clone de limfocite cu idiotip complementar AG pentru acumularea ulterioară a acesteia prin proliferare cu ajutorul citokinei IL- ) Selecția continuă în cursul răspunsului imun, ceea ce crește afinitatea anticorpilor și, în consecință, intensitatea imunității Mecanismul de activare a proliferării este în mai multe etape: fosforilarea receptorului PIS inițiază o cascadă de activare a căii de semnalizare a fosfatidilinozitolului de calciu implicând protein kinaza C, mobilizarea Ca++ din depozitele intracelulare, urmată de activarea enzimelor (dependente de calmodulină) Activarea proteinei kinazei C duce la exprimarea unui număr de factori de transcripție necesari pentru sinteza IL- și, prin urmare, la proliferarea celulelor T Pentru exprimarea optimă a IL- , pe lângă reticulare a TCR/CD , CD cu MHC clasa II (antigen Ia), este necesar să se implice molecula costimulatoare CD T-helper și contrareceptorul său B (CD ) ) pe suprafața celulei prezentatoare de antigen, ceea ce îmbunătățește IL- a produselor Rolul diferitelor enzime și căi de activare se reflectă în patogeneza unor stări primare de imunodeficiență Astfel, deficiența proteinei kinazei asociate lanțului zeta TCR (ZAP- ) duce la deficiența CD + și la disfuncția limfocitelor CD + (IDS combinat) Deficiența lanțului gamma al receptorului IL- (după cum s-a menționat mai sus) provoacă o formă legată de X a deficienței imunologice combinate severe (SCID) Receptorul antigen al limfocitelor B transmite semnale către mesagerii intracelulari folosind mecanisme TCR similare Funcția moleculei CD a celulelor T din limfocitele B, aparent, este îndeplinită de CD lor specific, asociat cu receptorul Ig membranar și care conține Bolile copilăriei Volumul în „coada” sa citoplasmatică un situs care activează fosfolipaza- -kinaza Rezultatul răspunsului imun primar este acumularea unui spectru de CTL-uri specifice și a unui spectru de anticorpi, adică celule și anticorpi cu diferite specificități circulă în sânge, ceea ce se explică prin polideterminarea majorității proteinelor străine În același timp, crește conținutul de celule NK, citokine și componente active ale sistemului complement, activitatea fagocitelor crește, compoziția celulară și proteică a sângelui (proteine de fază acută) se modifică și activitatea procoagulantă crește Cu toate acestea, nu se formează întotdeauna pregătirea pentru oa doua întâlnire cu antigenul sub formă de imunitate Este posibilă dezvoltarea sensibilizării, care, la contactul ulterior cu antigenul, se realizează sub formă de diferite tipuri de alergii, precum și toleranță Ce determină rezultatul răspunsului imun primar? În primul rând, din factori ereditari, inclusiv prezența anumitor alele și haplotipuri HLA (Tabelul ) Structura chimică a AG, greutatea moleculară, doza, calea de penetrare (prin bariere naturale sau direct în sânge) și participarea adjuvanților sunt importante Natura și puterea răspunsului imunologic este influențată de: starea endocrină, nutriție, infecții concomitente, stres, medicamente și mulți alți factori Eșecul legăturii fagocitare împiedică eliminarea efectivă a AG și contribuie la acumularea CIC Răspunsul imun secundar este caracterizat prin proliferarea accelerată a celulelor de memorie și sinteza simultană a anticorpilor din clasa IgG O caracteristică a reacției nou-născutului la primul contact cu antigenul este absența celulelor de memorie și apariția acestora după contacte repetate (necesitatea revaccinării!) FUNCȚIILE SISTEMULUI HLA Sistemul de histocompatibilitate joacă un rol major în interacțiunile intercelulare care determină: ) abilitatea de a recunoaște „ale cuiva și ale altcuiva”; ) morfogeneza în perioada antenatală prin exprimarea antigenelor HLA și producerea de anticorpi împotriva acestora; ) controlul puterii răspunsului imun prin gene Ir (gena răspunsului imun - gena răspunsului imun clasa HLA-II); ) controlul citotoxicității (protecție antivirală etc ); ) controlul autotoleranţei, deci predispoziţia la tulburări autoimune; ) controlul genetic al activității sistemului complementului; ) controlul genetic al nivelului de testosteron și al sensibilității la steroizi; Capitolul ) participarea la reproducere; ) participarea la adeziunea celulară Relația statistică dintre antigenele HLA și boli este prezentată în tabel Riscul relativ al unei boli este determinat de formula: frecvența simptomului la pacienți x ( - frecvența simptomului în grupul de control) frecvența simptomului la pacienți x ( - frecvența simptomului la pacient) Sensul biologic al acestui indicator este de a determina gradul de risc de dezvoltare a bolii la purtătorii antigenului HLA în comparație cu indivizii care nu poartă acest antigen Analiza tabelului indică o corelație pozitivă între frecvența de apariție a anumitor antigene HLA și boli Marea majoritate a bolilor asociate HLA sunt, într-o măsură sau alta, imunopatii, în care se manifestă o componentă autoimună sau imunodeficientă Riscul genetic de îmbolnăvire în prezența anumitor gene HLA pare să aibă un mecanism diferit „Mimetismul molecular” este una dintre ipotezele care sugerează similitudinea structurală a determinanților HLA și a antigenelor unor agenți patogeni patogeni, în urma căreia organismul va manifesta toleranță față de aceștia din urmă față de „ai săi” Un mecanism similar apare în spondilita anchilozantă: determinantul antigenic B are un fragment similar cu antigenul de suprafață Kliebsiella, ceea ce face imposibilă formarea unui răspuns imun la acest microorganism Astfel, există o implicare directă a moleculelor HLA în patogeneza bolii, ceea ce crește dramatic riscul de îmbolnăvire în prezența B Cu toate acestea, în marea majoritate a bolilor asociate cu HLA, mecanismul este diferit; cel mai probabil este o legătură puternică de neechilibru a anumitor alele DR cu alelele genei Ir (se presupune că această genă este multi-alelica), care controlează natura răspunsului imun prin procesul de prezentare a antigenului Potrivit lui Yu M Zaretskaya, alelele DR și DR pot servi ca markeri ai unui tip de status imunitar primar în general slab Indivizii Cv -pozitivi se caracterizează printr-un nivel scăzut de răspuns imun la vaccinarea împotriva variolei, indivizii A -pozitivi - la antigenele streptococice in vitro, indivizii B -pozitivi - la vaccinarea împotriva gripei de grup A anumit haplotip HLA la indivizii alergici la ambrozie Fenomenele imunologice aflate sub controlul genei Ig sunt mediate de T-helpers, dar există efecte mediate prin T-supresori, în special, lipsa de răspuns la polenul de cedru prin producerea de IgE Prezența limfoproliferative și a malformațiilor în rândul bolilor asociate cu HLA este în concordanță cu conceptul de eșec al controlului imunologic al morfogenezei și oncogenezei Bolile copilăriei Volumul Tabelul Boli asociate cu genele HLA Boala HLA Risc relativ Spondilita anchilozantă B , sindromul Reiter B , Artrita cauzata de infectii B Artrita cronică juvenilă B DRw , , Artrita reumatoidă Dw /DR Artrita psoriazică B Bw , , Lupus eritematos sistemic (LES) Bw DR , , sindromul Sjögren Dw , Hepatită cronică activă B DR , , Dermatita herpetiformă B DR , , Sclerodermie B Psoriazis Bw Cw , , Pemfigus A B DR , , , Boala celiacă DR Anemia pernicioasă DR Hemocromatoză idiopatică AZ B AZ B , , , Limfogranulomatoza A , Diabet zaharat de tip DR DR B B F , , , , Hipertiroidism B • Dw , , boala Addison / B Dw , Tiroidita Hashimoto DR Tiroidită subacută (sindromul de Quervain) Bw , Sindromul Cushing A Glomerulonefrita membranoasă idiopatică DR Sindrom nefrotic cu modificări minime ale B sindromul Goodpasture DR Rinichi polichistic B nefropatie IgA DR Miastenia B DR , , Scleroza multiplă Dw DR Schizofrenie A Capitolul IMUNODEFICIENȚA PRIMARĂ Imunodeficiențe (ID) - o scădere a activității funcționale a principalelor componente ale sistemului imunitar, care duce la o încălcare a homeostaziei antigenice a organismului și, mai ales, o scădere a capacității organismului de a se apăra împotriva microbilor și se manifestă în morbiditate infecțioasă crescută Nomenclatura exactă și standardizarea criteriilor de diagnostic ale ID necesită o atenție deosebită, deoarece descoperiri în domeniul mecanismelor moleculare ale imunității și al bazei genetice ale ID sunt în mod constant făcute, iar adesea descrierile și ideile inițiale despre patogeneza ID nu corespund cu tehnologii imunologice moderne Prin urmare, Comitetul de experți al OMS pentru ID primar (PID) se întrunește la fiecare ani și formulează idei actualizate despre PID În Rusia, Ministerul Sănătății al Federației Ruse, Consiliul Științific Interdepartamental pentru Imunologie și Centrul Științific de Stat - Institutul de Imunologie al Federației Ruse au publicat standarde pentru diagnostic și tratament „Imunologie și Alergologie” (StIA) ed acad RAMS R M Khaitova (M , GEOTAR-MED, pp ), care ar trebui să fie ghidat în munca practică cu pacienții care sunt suspectați sau diagnosticați cu ID, boală atopică ID este împărțit în primar (PID) și secundar (VtID) Imunodeficiențele primare sunt tulburări congenitale (genetice sau embriopatii) ale sistemului imunitar cu defecte ale uneia sau mai multor componente ale acestuia și anume: imunitatea celulară sau umorală, fagocitoza și sistemul complementului În prezent, au fost identificate multe zeci de defecte congenitale ale sistemului imunitar, dar este evident că numărul real de BIP este mult mai mare Screening-ul pentru ID necesită testarea pacientului pentru funcția celulelor B, celulelor T și celulelor B și T combinate Este necesar să se determine sistemele de amplificare biologică (complement, citokine) și mecanismele efectoare de bază (fagocitoză și răspuns inflamator) (StIA, ) Clasificare Clasificarea include: imunodeficiențe combinate, predominant defecte de anticorpi (insuficiență a sistemului limfocitar B)', predominant defecte ale celulelor T; insuficienţa sistemului complement', defecte în fagocitoză Separat, se iau în considerare imunodeficiențele asociate sau secundare altor boli cauzate de instabilitatea cromozomială, defecte cromozomiale, întârzierea generală a creșterii, anomaliile scheletice, leziunile cutanate, tulburările metabolice congenitale, hipercatabolismul imunoglobulinelor Un defect genetic poate fi realizat în stadiul unei celule stem, diferențierea limfocitelor T și B, maturarea celulelor plasmatice sau cooperarea acestora în răspunsul imun datorită unui defect al receptorilor specifici Bolile copilăriei Volumul un defect al moleculelor de adeziune și al ligandului acestora, un defect al citokinelor și al receptorilor acestora, precum și un defect al genelor care codifică enzimele mesagerii intracelulari secundari Răspândirea Distribuția stărilor de imunodeficiență ereditară primară nu a fost stabilită cu precizie Conform literaturii de specialitate, deficitul selectiv de imunoglobulina A apare la : - de persoane; deficit de IgM - : ; imunodeficiență combinată severă - : - populație; agammaglobulinemia Bruton - : ; sindromul Wiskott-Aldrich - : ; deficit de adenozin deaminaza (ADA) - : de persoane Frecvența totală a formelor ereditare de IDS este de aproximativ : - % din numărul total de pacienți cu IDS primar sunt copii cu un defect al limfocitelor B, - % din imunitatea celulelor T și restul (dintre formele identificabile) sunt IDS combinate Defectul de fagocitoză apare : Q - , complement - : - Frecvența formelor tranzitorii minore de IDS nu a fost stabilită Tabloul clinic Tabloul clinic al IDS are o serie de caracteristici comune: Infecții recurente și cronice ale tractului respirator, sinusurilor paranazale, pielii, mucoaselor, tractului gastro-intestinal, adesea cauzate de bacterii oportuniste, protozoare, ciuperci, cu tendință de generalizare, septicemie și torpid la terapia convențională Deficiențe hematologice: leucocitopenie, trombocitopenie, anemie (hemolitică și megaloblastică) Tulburări autoimune: sindrom asemănător LES, artrită, sclerodermie, hepatită cronică activă, tiroidită Adesea, IDS este combinată cu reacții alergice de primul tip sub formă de eczemă, edem Quincke, reacții alergice la administrarea de medicamente, imunoglobuline, sânge Tumorile și bolile limfoproliferative cu IDS apar de de ori mai des decât fără IDS La pacienții cu IDS se notează adesea tulburări digestive, sindrom diareic și sindrom de malabsorbție Pacienții cu IDS au reacții neobișnuite la vaccinare, iar utilizarea vaccinurilor vii la ei este periculoasă pentru dezvoltarea sepsisului IDS primare sunt adesea combinate cu malformații, în primul rând cu hipoplazie a elementelor celulare ale cartilajului și părului Malformațiile cardiovasculare sunt descrise mai ales în sindromul Di George Capitolul Prin natura agenților infecțioși (în principal bacterieni sau predominant virali și micobacterieni), se poate suspecta un defect al imunității umorale sau celulare Astfel, eliberarea organismului de microbi, a căror ucidere se realizează cu succes în fagocite, este asigurată în principal de mecanismele imunității umorale (celula B) Microorganismele care nu mor în fagocite: micobacterii, micoplasme, protozoare și viruși sunt distruse împreună cu celula prin citoliză specifică și nespecifică controlată de limfocitele T Întrucât există atât subpopulații reglatoare, cât și subpopulații efectoare în rândul celulelor T, un defect în stadiile incipiente ale diferențierii lor sau un defect al unei legături comune în transducția semnalului către mediatorii intracelulari se poate manifesta sub formă de tulburări atât în imunitatea celulară, cât și în sinteza de anticorpi la antigenele timus-dependente Diagnosticare imunodeficiență primară În infecțiile persistente sau recurente cu organisme neobișnuite sau oportuniste, trebuie suspectată imunodeficiența primară sau secundară Sunt deosebit de caracteristice candidoza cronică recurentă a pielii și a mucoaselor, infecțiile cauzate de protozoare Întârzierea creșterii, malnutriția persistentă, sindromul diareic, eczema, deficiența hematologică inexplicabilă sunt în favoarea IDS Probabilitatea unui diagnostic de imunodeficiență crește dacă boli similare au fost deja observate în familie în această generație sau în generațiile anterioare, precum și decesele copiilor în copilăria timpurie Studiul de screening ar trebui să înceapă cu o determinare cantitativă a principalelor populații de celule de limfocite T, limfocite B, granulocite și monocite Trebuie determinate concentrațiile serice de imunoglobuline, inclusiv IgM, IgG, IgA și IgE Analiza principalelor mecanisme efectoare ar trebui să includă sistemul complementului, fagocitoza și răspunsul inflamator Răspunsul anticorpilor poate fi evaluat după imunizare și o singură revaccinare cu vaccinuri difterice/tetanos La copiii neimunizați se recomandă determinarea nivelului de anticorpi „naturali”: izohemaglutinine a și P, antistreptolizină, anticorpi bactericizi împotriva Escherichia coli Pentru a evalua răspunsul umoral la antigenele de carbohidrați, se utilizează polizaharidă pneumococică, dar acestea sunt contraindicate la copiii sub ani, iar la copiii sub ani interpretarea rezultatelor este dificilă Imunitatea celulelor T poate fi investigată pe baza răspunsului limfocitelor din sângele periferic la fitomitogeni și antigenele universale in vitro Activitatea bactericidă a fagocitelor este evaluată prin gradul de reducere a nitrozin tetrazoliului (NBT) după tratamentul celulelor cu stimulente fagocitare Bolile copilăriei Volumul sau prin evaluarea uciderii microorganismelor sau a producerii de radicali de peroxid folosind chemiluminiscența Răspunsul inflamator poate fi evaluat prin măsurarea chemotaxiei și chemokinezei, precum și a producției și secreției de citokine inflamatorii individuale Numărul de limfocite B poate fi estimat pe baza imunoglobulinelor legate de membrană sau folosind anticorpi monoclonali la antigenele specifice celulelor B: CD și CD Conținutul subpopulațiilor de limfocite T este determinat printr-o metodă similară: anticorpii anti-SVZ etichetează toate celulele T și NK, anticorpii anti-SV detectează ajutoare/inductori, anti-CDS - supresori/killers Limfocitele T activate pot fi numărate folosind ser monoclonal împotriva CD (IL- Ra) sau împotriva CD (receptor de transferină), iar activitatea lor - prin concentrația IL- în supernatanții activați de fitohemaglutinina celulelor mononucleare Pentru diagnosticul și clasificarea IDS, este întotdeauna necesar un test de sânge și, în unele cazuri, o puncție a măduvei osoase Majoritatea pacienților cu imunodeficiență combinată severă (SCID) au limfopenie persistentă (mai puțin de x /l) Un număr normal de limfocite nu exclude SCID Pentru pacienții cu deficiență imunitară variabilă comună și deficit selectiv de IgA, este indicată o examinare a țesutului intestinal prin metode imunohistologice și histologice pentru detectarea celulelor plasmatice și limfoide (în mod normal, aceste celule se găsesc în biopsiile intestinale la copiii sănătoși mai mari de - de zile) Studii speciale: dacă se suspectează SCID sau defecte ale celulelor T, este obligatoriu să se determine nivelul de adenozin deaminaza (ADA) și purin nucleozid fosforilază (PNP) în eritrocite la toți pacienții La pacienții cu boli neurologice și ataxie cu telangiectazie (AT), este utilă determinarea concentrației a-fetoproteinei în sânge (este crescută la % dintre pacienții cu AT), precum și studiul cromozomilor La pacienții cu SCID, este necesar să se studieze expresia moleculelor complexului major de histocompatibilitate (clasa MHC-II) pe celulele mononucleare pentru a exclude deficiența MHC II Imunodeficiențe combinate (CID) Imunodeficiențele combinate includ un grup de boli caracterizate clinic și imunologic printr-un defect atât al limfocitelor T cât și al limfocitelor B Criteriile de diagnostic includ de obicei debutul timpuriu în viață cu infecții severe, potențial fatale, afectarea profundă a imunității celulare, deficit de anticorpi și limfopenie Dezvăluite clinic: întârziere de creștere și dezvoltare motrică, infecții persistente, indolente, persistente cauzate de Capitolul microorganisme cu virulență scăzută (de exemplu, Candida, Pneumocystis carinii, citomegalovirus), care necesită diagnostic diferențial de infecția HIV la sugari Imunodeficiența combinată severă (SCID) este un grup eterogen de afecțiuni cu manifestări clinice și de laborator variabile Există variante genetice: X-linked și autosomal recesiv În formele legate de X, se observă un conținut normal și chiar crescut de celule B circulante Nivelul imunoglobulinelor serice, de regulă, este redus În majoritatea variantelor de SCID, există hipoplazie timică („tip elvețian”, sindromul Nezelof, sindromul Omenn), totuși, în sindromul Good se observă timomul, dar în toate cazurile există un deficit de limfocite T Baza genetică a SCID X-linked este o mutație a genei care codifică lanțul de receptori (obișnui): IL- , , , , În , la pacienții cu o formă autosomal recesivă de SCID, a fost descoperită o mutație în gena pentru protein kinaza celulelor T (Jak ), care este implicată în transmiterea semnalului intracelular de la receptorii de citokine care poartă lanțul y, adică în ambele Variante genetice ale deficienței imunologice combinate severe a fost dezvăluită eșecul aceleiași căi de semnalizare, ceea ce explică asemănarea manifestărilor clinice ale SCID Deficitul de adenozin deaminază (ADA) este moștenit într-o manieră autosomal recesiv Defectul genetic este cauzat de mutații în gena cromozomului care codifică ADA Nivelurile celulelor T și B și imunoglobulinelor scad progresiv datorită acumulării de metaboliți toxici (bATP și S-adenosilhomocisteină), care inhibă ribonucleotid reductază și, astfel, sinteza ADN și proliferarea celulară Anomaliile cartilajului (coste, omoplați, pelvis) sunt asociate cu defecte imunologice Diagnosticul se bazează pe detectarea deoxiadenozinei în urină și absența enzimei adenozin deaminazei în lizatele eritrocitare Deficitul de purin nucleozid fosforilază (PNP) este rezultatul unei mutații a unei gene situate pe al -lea cromozom și responsabilă de sinteza acestei enzime Un metabolit toxic, guanozin trifosfat ( GTP), acumulat ca urmare a deficienței enzimatice, perturbă proliferarea celulară Limfocitele T sunt mai sensibile la GTP decât limfocitele B și sunt afectate într-o măsură mai mare Aceasta este diferența imunologică dintre deficiențele ADA și PNP Semnele asociate sunt: anemie hemolitică autoimună și simptome neurologice sub formă de convulsii, tetraplegie spastică, ataxie Deficiența moleculelor MHC clasa II („sindromul limfocitelor chele”) Acesta este un grup eterogen de boli (au fost identificate cel puțin subgrupe) cauzate de un defect al proteinelor care declanșează transcrierea moleculelor Bolile copilăriei Volumul Clasa II, în urma căreia funcția de recunoaștere a antigenului cu participarea limfocitelor SG) + este afectată În același timp, conținutul de celule T și B nu a fost modificat semnificativ, dar subpopulația de T-helper a fost redusă, imunitatea celulară și sinteza de anticorpi au fost afectate Tulburările imunologice sunt asociate cu întârzierea dezvoltării și diaree persistentă Disgeneza reticulară este o tulburare autozomal recesivă rară Rezultă din deteriorarea maturării atât a progenitorilor limfoizi cât și mieloizi (defect de celule stem) Boala se caracterizează prin limfopenie pronunțată, granulocitopenie, trombocitopenie, curs septic al procesului infecțios cu un rezultat fatal în primele săptămâni de viață Deficiența CD y sau CD e apare cu niveluri sanguine normale de celule T, B și imunoglobuline Datorită gradului variabil de exprimare a receptorilor CD pe membrana celulelor T, manifestările clinice ale unei astfel de deficiențe sunt variabile chiar și în cadrul aceleiași familii Deficiența limfocitelor CD este rară, moștenită autozomal recesiv, datorită unei mutații a genei care codifică protein kinaza asociată cu lanțul £ a receptorului celulei T (ZAP ) și implicată în transducția semnalului în celulă Numărul de celule CD + este normal sau crescut, dar ele sunt inactive din punct de vedere funcțional Transplantul de măduvă osoasă a corectat deficiența la unii copii Imunodeficiențe combinate asociate cu alte defecte majore Acest grup include bolile în care imunodeficiența este unul dintre principalele sindroame, dar nu singurul Sindromul Wiskott-Aldrich este o boală legată de X, caracterizată clinic prin triada infecțiilor recurente, dermatită atopică și sindrom hemoragic datorat trombocitopeniei Se bazează pe un defect în citoscheletul celulelor stem hematopoietice Gena defectuoasă este situată pe brațul scurt al cromozomului X Gena a fost clonată și codifică o proteină de aminoacizi numită proteină din sindromul Wiskott-Aldrich (funcția sa este încă necunoscută) Glicoproteinele de suprafață ale membranelor leucocitare și plachetare sunt instabile Limfocitele la microscopia de scanare au un aspect caracteristic „chel” (acesta poate fi folosit pentru diagnosticul prenatal) Numărul de limfocite B este normal, dar producția de anticorpi (în primul rând IgM) este afectată, în special la antigenele polizaharide În plus, se dezvoltă limfopenia progresivă, în principal din cauza limfocitelor T Capitolul Încălcarea controlului imunologic al autotoleranței și oncogenezei se realizează sub forma adaosului de tulburări autoimune (vasculită severă, glomerulonefrită) și tumori limforeticulare maligne În sânge, se observă un titru scăzut de izohemaglutinine și % dintre trombocite au un diametru mai mic de microni Niveluri de imunoglobuline, ser sanguin: IgG - normal, IgM - redus, IgA si mai ales IgE - ridicat Boala se manifestă în copilărie sau copilărie timpurie, prognosticul este de obicei nefavorabil Ataxia-telangiectazia (sindromul Louis-Bar) are un model de moștenire autosomal recesiv Se bazează pe încălcări ale reglementării ciclului celular, ceea ce duce la instabilitate cromozomială și sensibilitate ridicată la radiațiile ionizante (acestea din urmă pot fi utilizate pentru diagnosticul prenatal) În limfocite, sunt detectate defalcări cromozomilor, inversiuni, translocații, care afectează secțiuni ale genelor receptorului celulelor T și complexului genic al imunoglobulinei Din punct de vedere clinic, sindromul se manifestă sub formă de ataxie cerebeloasă progresivă, hemangioame mici (în special pe lobi urechilor și sclera) și, în final, % dintre pacienți dezvoltă imunodeficiență sub formă de infecții sino-pulmonare recurente, deși nu întotdeauna în copilăria timpurie Riscul general de apariție a tumorilor la heterozigoți este crescut de , ori Moartea apare de obicei la o vârstă fragedă, cel mai adesea din neoplasme maligne Boala are o mulțime de variante genetice (au fost deja identificate grupuri) Din punct de vedere imunologic, se remarcă o scădere variabilă a imunoglobulinelor și a limfocitelor T O trăsătură caracteristică a acestui sindrom este un nivel foarte ridicat de a-fetoproteină Anomalia Di George (Di Giorgi) este o embriopatie cu afectare a dezvoltării timusului și multiple defecte ale organelor - % dintre pacienți au o deleție a cromozomului , combinată cu un complex de simptome: defecte cardiace + patologia scheletului facial + hipoplazie timusului + "palati despicături" + hipocalcemie datorată hipoplaziei glandelor paratiroide (așa-numita SACHN este un acronim de la numele organelor implicate) Trăsăturile caracteristice ale feței (auricule displazice, hipertelorism, punte lată a nasului, gura de pește, fantă oculară anti-mongoloidă, micrognatie, palato despicat), convulsii frecvente datorate hipocalcemiei, insuficiență cardiacă sugerează diagnosticul Infecțiile nu sunt simptomul principal Doar % dintre pacienți au un număr și o funcție redusă de limfocite T, dar este caracteristică disocierea dintre un nivel scăzut de celule NK și un nivel crescut de limfocite B Nivelurile de Ig sunt normale În timp, copiii supraviețuitori pot dobândi în mod natural limfocite T funcționale și pot corecta imunodeficiența Prognosticul în acest caz depinde de capacitatea de a corecta bolile de inimă, hipocalcemia Toți pacienții care au supraviețuit în prima lună de viață au o întârziere grosolană în dezvoltarea neuropsihică Bolile copilăriei Volumul Imunodeficiențele combinate pot fi însoțite de o varietate de boli congenitale și ereditare: instabilitate cromozomială cu defecte de reparare (de exemplu, sindromul Bloom, anemie Fanconi); defecte cromozomiale (de exemplu, sindromul Down, sindromul Turner); anomalii ale scheletului; deficiență imunologică cu întârziere generală a creșterii (de exemplu, sindroame: Dubovitz, Shimke, Getchinson-Gilford, Griscelli); imunodeficiențe cu defecte dermatologice (de exemplu, diskeratoză congenită, acrodermatită enteropatică, sindrom Netherton, sindrom Papillon-Lefevre); defecte metabolice ereditare (de exemplu, deficit de transcobalamină , acidemia metilmalonică, acidurie oro-toică ereditară, deficit de carboxilază dependentă de biotină, manozoză, boală de stocare a glicogenului de tip b, sindrom Chediak-Higashi); hipercatabolismul imunoglobulinelor; altele: sindrom hiper-IgE (Job); candidoză mucocutanată cronică; asplenia ereditară sau congenitală Predominant defecte ale celulelor T În plus față de stările de imunodeficiență, inclusiv un defect al sistemului T și descrise în secțiunea IDS combinată, sunt descrise cazuri izolate de defecte imune primare cu funcții afectate ale subpopulațiilor de limfocite T Deficiența primară a celulelor CD , însoțită de o scădere progresivă a limfocitelor T CD +, afectarea imunității celulare (neassociate cu infecția cu HIV) și manifestată clinic sub formă de meningită criptococică și candidoză orală Genetica și patogeneza acestei tulburări nu au fost elucidate Recomandați evaluarea numărului de CD + la alți membri ai familiei Deficiența primară a celulelor T CD Un copil cu SCID a fost descris ca fiind deficitar în limfocitele CD +T Moștenirea genetică nu a fost stabilită ■ Deficitul de IL- a fost descris la un copil cu SCID cu un număr normal de celule T circulante S-a stabilit incapacitatea de transcriere a genei IL- Modul de moștenire a acestui viciu nu a fost stabilit , Deficiență multiplă de citokine Este descris un copil cu SCID, care suferă de o deficiență de IL- , IL- , IL- și y-interferon Perii lui N nu aveau factorul nuclear al celulelor T activate (promotorul) Genetica defectului nu este încă cunoscută Defect transmisie semnal S-a descoperit că mai mulți copii cu SCID au fluxul de calciu afectat și sinteza diacilglicerolului după stimularea cu antigen a celulelor T Genetica nu a fost elucidată Capitolul Imunodeficiențe cu un defect predominant în sinteza anticorpilor Agammaglobulinemia legată de X (boala lui Bruton) este cunoscută ca prima formă descrisă de imunodeficiență ( ) Se moștenește recesiv, apare la băieți și începe să se manifeste în primul an de viață sub formă de infecții purulente recurente: ale sistemului bronhopulmonar (bronșită, pneumonie), organe ORL (otita medie purulentă, sinuzită), intestine (enterite) , clitis), ochi (conjunctivită), piele (piodermie), ganglioni limfatici (limfadenită) De obicei, amigdalele la acești copii sunt hipoplazice, ganglionii limfatici nu sunt adesea palpabili Defectul genetic este localizat pe brațul lung al cromozomului X și este o mutație a unei gene necunoscute anterior pentru protein kinaza citoplasmatică, denumită btk (Bruton tirozin kinaza sau tirozin kinaza celulelor B) Criteriile de diagnosticare sunt: concentrația scăzută de cel puțin două ori în sânge a tuturor izotipurilor de imunoglobuline ca urmare a absenței sintezei anticorpilor (nivel de IgG - mai puțin de g / l, iar în primul an - mai puțin de g / l, Niveluri IgA și IgM la copiii de vârstă școlară mai mici de , g/l), celule B circulante scăzute (de obicei mai puțin de / limfocite) În ganglionii limfatici, chiar și după imunizări repetate, nu există centre germinative și celule plasmatice Structura glandei timus, numărul și funcția limfocitelor T nu sunt modificate, la unii copii nivelul de supresori T este crescut Copiii bolnavi se caracterizează prin infecții recurente cauzate de pneumococi, Haemophilus influenzae, streptococi și stafilococi în absența leucocitozei, chiar și în cazurile severe Rezistenta la infectiile virale se pastreaza in general, desi exista cazuri de poliradiculonevrita enterovirala severa si poliomielita post-vaccinare Copiii mai mari dezvoltă adesea bronșiectazie, fibroză pulmonară, cor pulmonar și este posibilă sepsis Cu urmărire pe termen lung, - % dintre pacienți au avut artrită (cum ar fi artrita reumatoidă juvenilă); % au sindrom de malabsorbție; - % au eczeme; - % au tumori limforeticulare maligne De obicei, o întârziere în dezvoltarea fizică, adesea agranulocitoză Clinica este variabilă chiar și într-o singură familie De când a fost identificat defectul genetic, s-a constatat că manifestările sale clinice sunt mult mai ample decât se credea anterior Prin urmare, toți băieții cu un defect predominant în formarea anticorpilor ar trebui examinați pentru prezența unei mutații a genei btk A fost descrisă o formă de hipogamaglobulinemie legată de X cu deficit de hormon de creștere, cunoscută anterior ca formă familială de imunodeficiență Băieții afectați din familii diferite au avut sau nu mutații în gena btk Genele care codifică hormonul de creștere și receptorii săi nu sunt cartografiate pe cromozomul X; prin urmare, mecanismul relației dintre aceste două defecte nu este încă clar Sindromul hiper-IgM este un grup de agammaglobulinemii Există forme: ese Bolile copilăriei Volumul a) X-linked ( % din cazuri); b) autosomal recesiv ( %) În forma legată de X, a fost stabilit un defect genetic sub forma unei mutații în gena ligandului (receptorul CD ) - CD L, care este exprimată pe limfocitele T activate (Tabelul ) și asigură contactul cu limfocitele B prin CD (receptor de celule B), care este necesar pentru a comuta sinteza izotipurilor (claselor) CD L este similar cu factorul de necroză tumorală La majoritatea pacienților, acest ligand nu este exprimat deloc, dar la unii copii este exprimată o proteină anormală (nefuncțională) În acest din urmă caz, manifestările bolii vor fi mai puțin severe Sunt tipice aceleași infecții purulent-bacteriene recurente și severe, ca și în agammaglobulinemia în combinație cu neutropenie, trombocitopenie, anemie hemolitică și hipoplazică La unii pacienți, sunt detectate defecte ale legăturii celulare a imunității Spre deosebire de agammaglobulinemia, sunt tipice hiperplazia amigdalelor palatine, hepatosplenomegalia și o creștere a ganglionilor limfatici periferici Diagnosticul de laborator se bazează pe detectarea (de cel puțin două ori) a concentrației serice de IgG mai mică de g/l, IgA mai mică de , g/l cu IgM mai mare de g/l Sindromul hiper-IgE este o afecțiune primară de imunodeficiență, al cărei diagnostic se face pe baza detectării repetate (de cel puțin două ori) a unei concentrații foarte mari de IgE serice (mai mult de UI la ml) în prezența dermatitei atopice și infecții purulente profunde repetate cu un curs „rece” Manifestările clinice tipice ale sindromului sunt: dermatita atopică, abcese repetate „rece” ale țesutului subcutanat, ganglioni limfatici, sinusuri paranazale (sinuzită „rece”, otită medie), ficat, precum și episoade de pneumonie acută severă (în % - distructiv cu formarea de pneumocel, abcese) , trăsături faciale displazice, fracturi frecvente ale oaselor tubulare Corecția patogenetică a imunodeficienței nu a fost încă propusă, iar tratamentul se limitează la tratarea manifestărilor clinice și, mai ales, a infecțiilor Discutați fezabilitatea terapiei cu antibiotice pe termen lung (pe toată durata vieții) (StIA, ) Deleția genelor lanțului greu de imunoglobuline are loc la - % dintre caucazieni Defectul genetic constă într-o deleție și duplicare în regiunea genei cromozomului care codifică regiunea constantă a lanțurilor grele de imunoglobuline Homozigoților cu astfel de deleții le lipsesc clasele și subclasele corespunzătoare de imunoglobuline Heterozigoții sunt în cele mai multe cazuri clinic sănătoși, dar unii pot suferi de infecții purulente repetate Deficiența lanțului K a fost descrisă în mai multe familii A fost găsită o mutație în gena lanțului k situată pe al -lea cromozom tip de moștenire – autozomi Capitolul dar recesiv Numărul de celule B circulante și Ig poate fi redus sau normal Deficiența selectivă a subclaselor de IgG cu sau fără deficit de IgA este asociată cu defecte în diferențierea izotipului Criteriul de diagnostic este un nivel seric total normal de IgG cu o scădere a nivelului uneia sau mai multor subclase de IgG Pentru adulți, scăderea IgG este cea mai caracteristică, iar pentru copii - IgG , mai ales în combinație cu un răspuns scăzut la antigenele polizaharide Nivelul de IgG variază în mod normal foarte mult, la mulți oameni sănătoși nu este detectat prin metode standard, astfel încât deficiența sa izolată este greu de interpretat în vreun fel Întrucât IgGt este principala subclasă a IgG serice, deficiența sa nu poate decât să provoace o scădere a nivelului total de IgG, caz în care boala este denumită „Deficiență imunitară variabilă comună” Conținutul de IgA în această deficiență este adesea redus Deficit de anticorpi cu niveluri normale de imunoglobuline Criteriul de diagnostic este o lipsă de răspuns la un anumit antigen specific și un răspuns normal la alți antigeni, precum și un nivel normal de IgG și IgM seric Majoritatea oamenilor sunt sănătoși din punct de vedere clinic, dar unii suferă de infecții sinopulmonare repetate Scăderea răspunsului anticorpilor la antigenele polizaharide este adesea întâlnită la pacienții cu anemie falciformă, asplenie, sindrom Wiskott-Aldrich și sindrom Di George Persoanele care nu răspund la antigenele polizaharide produc anticorpi buni pentru vaccinuri conjugate Moștenire necunoscută Deficiență imunitară variabilă comună (CVID) Acest termen din literatura engleză (CVID) este folosit pentru a descrie un grup de sindroame încă nediferențiate, a căror caracteristică comună este un defect în sinteza anticorpilor Diagnosticul se bazează pe excluderea tuturor celorlalte cauze cunoscute ale CID primare Deoarece această afecțiune nu a fost încă împărțită în sindroame constitutive, CVID este una dintre cele mai frecvente imunodeficiențe primare, intervalul său este de la : la : Manifestările clinice apar cel mai adesea în a doua sau a treia decadă de viață sub formă de infecții repetate purulente ale tractului respirator, inclusiv bronșiectazie Pacienții cu CVID sunt foarte predispuși la boli gastrointestinale, în special la cele inflamatorii cronice Malabsorbția cu scădere în greutate, diaree, deficiențe de vitamine sunt similare cu sprue (o dietă fără gluten poate să nu fie eficientă) Incidența tumorilor maligne limforeticulare și gastrointestinale este neobișnuit de mare în rândul pacienților cu CVID; limfadenopatia difuză și/sau splenomegalia este detectată la o treime dintre pacienți După cum era de așteptat, frecvența bolilor autoimune este semnificativ crescută (nu numai la pacienți, ci și la familiile acestora) Bolile copilăriei Volumul De obicei (dar nu întotdeauna) un defect în producția de anticorpi este însoțit de o scădere a IgG serice și adesea a IgM IgA nu este detectată sau este vizibil sub normal la aproape toți pacienții (concentrația totală de IgG, IgA, IgM serice mai mică de g/l) La unii pacienți, imunitatea celulară poate fi, de asemenea, afectată, dar manifestările clinice sunt mai în concordanță cu un defect în producția de anticorpi În familiile cu mai mulți pacienți cu CVID, a fost evidențiată o frecvență crescută a anumitor alele MHC Un defect imunologic este asociat cu o încălcare a transmiterii semnalului prin receptorul celulelor T în timpul prezentării antigenului Numărul de limfocite B care poartă markerul CD poate fi redus, dar nu există dovezi concludente pentru un defect intrinsec al celulei B La unii pacienți, se observă o producție redusă de IL- Dintre tipurile de moștenire ale CVID, sunt posibile autosomal recesiv, autosomal dominant și X-linked, dar cazurile sporadice sunt cele mai frecvente în care moștenirea nu este urmărită Deficiența de IgA este cea mai frecventă imunodeficiență identificabilă După cum sa menționat deja, apare la caucazieni cu o frecvență de : - (în japonezi - : ) Esența defectului este incapacitatea de a se diferenția terminal în celulele B producătoare de IgA, dar acest mecanism poate fi diferit la diferiți pacienți Numărul total de limfocite este normal Criteriul pentru diagnosticul de laborator al sindromului este nivelul de IgA în serul sanguin este mai mic de , g/l cu un nivel suficient de alte imunoglobuline și absența semnelor altor IDS (de exemplu, ataxie-telangiectazie) În deficiența completă de IgA, atât subclasele IgAj, cât și IgA sunt absente în ser Majoritatea persoanelor nu au simptome evidente ale bolii, dar există o tendință pronunțată la infecții sinopulmonare recurente În cazurile tipice, sindromul diareic se alătură, tulburările autoimune sub formă de artrită reumatoidă, dermatomiozită, lupus eritematos sistemic și hepatită cronică activă La unii copii se observă reacții alergice de primul tip: febra fânului, astm bronșic atopic La persoanele cu deficit de imunoglobulina A s-a inregistrat o incidenta crescuta a tumorilor maligne limforeticulare La % dintre pacienți sunt detectați anticorpi la lanțurile grele de IgA, care sunt asociați cu transfuzia de produse din sânge care conțin această clasă de imunoglobuline În unele familii, s-a stabilit o moștenire autosomal recesivă a bolii Există o asociere a anumitor haplotipuri MHC cu deficiența IgA și CVID În clasificarea OMS, în secțiunea IDS primară cu producție afectată de anticorpi, este inclusă „Hipogammaglobulinemia infantilă tranzitorie” După cum știți, IgG la un nou-născut este de origine maternă Momentul de debut și viteza de sinteză a propriilor imunoglobuline variază considerabil O parte dintre copiii născuți la termen (nivelul scăzut de IgG la copiii prematuri se datorează în primul rând faptului că cea mai mare parte a IgG vine transplacentar în ultimul trimestru de sarcină) are o întârziere în Capitolul începutul producției active de anticorpi până la și chiar de luni de la naștere Acest lucru este observat mai ales în familiile cu imunodeficiențe Patogeneza propusă este de a întârzia maturizarea funcției de ajutor Moștenire necunoscută În absența altor defecte, afecțiunea se corectează singură și nu necesită tratament Diagnosticul se face la copiii cu vârsta cuprinsă între și ani pe baza unor niveluri scăzute repetate ale uneia dintre imunoglobulinele serice (IgG Bolile copiilor Volumul Boala granulomatoasă cronică (CGD) a) X-linked este asociat cu o deficiență a proteinei citocrom b kD, ceea ce duce la o lipsă de producție de radicali peroxid și, în consecință, o încălcare a funcției ucigașe atât a neutrofilelor, cât și a monocitelor Clinic, aceasta se manifesta prin formarea de granuloame infectioase, in special la nivelul ganglionilor limfatici, ficat si plamani Agenții cauzali, de regulă, sunt bacterii producătoare de catalază: stafilococi, E coli, Serratia marcescens, ciuperci Nocardia și Aspergillus și altele Această formă a bolii este mai frecventă la băieți CGB debutează de obicei înainte de vârsta de ani cu eczeme și procese cutanate purulente recurente, urmate de limfadenită purulentă Sepsisul este o evoluție naturală a infecției în CHB Alte manifestări ale CHB pot fi întârzierea creșterii, BCG, dermatita, diareea, abcesele perianale și hepatice, stomatita, obstrucțiile tractului gastro-intestinal și urinar (formarea de granulom) La unii pacienți, se observă o deleție a brațului scurt al cromozomului X; în aceste cazuri, pot fi detectate manifestări clinice suplimentare sub formă de distrofie musculară Duchenne, retinită pigmentară și separarea întârziată a cordonului ombilical b) CGD autozomal recesiv este asociat fie cu un defect al proteinei ( kD), a cărei genă este localizată pe cromozomul al -lea, fie cu patologia uneia dintre cele două componente ale enzimei NADPH oxidază Funcția criminală încălcată, în principal neutrofile Clinica este similară cu forma X-linked În toate variantele de CGD, nivelurile de imunoglobuline serice și populațiile de limfocite T și B, de regulă, nu sunt modificate Tratamentul este simptomatic Dintre antibiotice, se preferă rifampicinei, care pătrunde bine în leucocite Administrarea periodică de sulfonamide sporește activitatea bactericidă a neutrofilelor și în același timp este prevenirea infecțiilor Prognosticul este nefavorabil, dar după ani evoluția este mai benignă Deficiența de aderență a leucocitelor de tip este asociată cu defecte descrise recent în moleculele de aderență a limfocitelor T și fagocitelor (CDlla, CD b, CD Ic vezi Tabelul ) Toate aceste defecte sunt rezultatul unei mutații a genei de pe cromozomul și a perturbării rezultate în sinteza lanțului P comun acestor receptori (CD ) Tipul de moștenire este autosomal recesiv Neutrofilele + monocite + limfocite + NK sunt afectate, în timp ce mobilitatea, chemotaxia, aderența și endocitoza sunt afectate Manifestările fenotipice depind de numărul de molecule de adeziune exprimate (posibil prezente - MEDICAMENTE ANTIVIRALE PENTRU INFECȚII NON-HIV (recomandări ale Academiei Americane de Pediatrie, Cartea roșie, ediția a -a, ) Indicatii de medicatie Doze Aciclovir (Zovirax) Herpes genital, primul episod Pe cale orală: mg/zi în - prize, - zile Pentru copii: doza zilnică atunci când se administrează oral - mg/kg, împărțită în - prize timp de - zile (doza maximă g pe zi); intravenos - mg / kg / zi în injecții, - zile Herpes genital, recidivă Oral: - mg/zi în - prize divizate timp de zile Herpes genital și cutanat (ochi) recurent la persoanele cu recidive frecvente, terapie imunosupresoare de lungă durată Oral: - mg/zi în - doze timp de câteva luni (până la an) Orice forma de herpes (local, progresiv, generalizat) la pacientii imunodeprimati Intravenos: - mg/kg/zi in injectii timp de - zile Intern: mg/zi in - prize, - zile Prevenirea infecției cu herpes la pacienții imunodeprimați seropozitivi pentru infecția cu herpes Intern: - mg/zi în - doze în perioada de risc IV: - mg/kg/zi în injecții în perioada de risc Encefalita herpetică IV: mg/kg/zi în injecții timp de zile Herpes neonatal IV: mg/kg/zi în injecții timp de - zile Varicela la pacienții imunocompromiși Pe cale intravenoasă: pentru copiii sub an, mg/kg/zi în injecții, - zile, unii experți recomandă aceeași doză pentru copiii mai mari de an; copii mai mari de an - mg/m în prize divizate, - zile Herpes Zoster la pacientul imunodeprimat IV: la fel ca la pacienții cu varicelă imunocompromiși; Intern: mg/zi pentru doze, - zile pentru copii peste ani Varicela la un pacient cu imunitate normală În interior: mg/kg/zi în prize, zile, doza maximă zilnică este de mg Amantadină (Symmet-rel) Gripa A: tratament și prevenire Intern: la copii - ani - mg/kg/zi în - doze; cu o greutate corporală mai mare de kg - mg / zi pentru - doze atât pentru tratament, cât și pentru prevenire Cidofovir Retinită cu citomegalovirus IV: mg/kg o dată cu probenicid și hidratare Doză de întreținere săptămânală mg/kg o dată cu probenicid și hidratare Bolile copilăriei Volumul II G Foscarnet (Foscarvir) Retinită cu citomegalovirus în SIDA Intravenoasă: mg/kg/zi în injecții, - zile, apoi - ug/kg dată pe zi ca tratament de întreținere Infecția cu herpes rezistent la aciclovir la un pacient imunocompromis IV: - g mg/kg în injecții până la rezolvarea infecției Ganciclovir (Cytoven) Retinită cu citomegalovirus la un pacient imunocompromis IV: * mg/kg/zi în injecții, începând cu - zile pentru perioada de imunosupresie mg/kg/zi timp de - zile pe săptămână Prevenirea infecției cu citomegalovirus la pacienții cu risc crescut IV: mg/kg/zi în injecții timp de săptămână, apoi mg/kg o dată pe zi timp de de zile Ribavirină (Virazole) Tratamentul infecției respiratorii sincițiale Aerosoli (aparat cu ultrasunete): g dizolvați în ml apă sterilă ( mg/ml) timp de ore zilnic timp de - zile sau g în ml apă sterilă timp de două ore de ori pe zi - este nevoie de un tratament mai lung în acest caz Rimantadină (Flumadine) Gripa A: tratament și prevenire Dozele sunt aceleași ca pentru amantadină; mg de două ori pe zi la copiii cu o greutate mai mare de kg; ambele medicamente nu sunt aprobate pentru utilizare la copii sub an Zanamivir Gripa A și B: tratament Inhalare: printr-un inhalator special din plastic pentru copii peste ani, mg de două ori pe zi timp de zile Oseltamivir fosfat (Tamiflu) Gripa A și B: tratament Pe cale orală: peste ani mg de două ori pe zi timp de zile Valaciclovir Herpes genital Pe cale orală: Adolescenți g pe zi în prize divizate timp de - zile Herpes genital recurent episodic Pe cale orală: pentru adolescenți, g pe zi, împărțit în prize, timp de zile Terapie supresoare zilnică pentru infecția cu herpes Pe cale orală: pentru adolescenți, - mg pe zi, împărțite în prize, timp de an Famciclovir Herpes genital Pe cale orală: Adolescenți mg pe zi în prize divizate timp de - zile Herpes genital recurent episodic Pe cale orală: Adolescenți mg pe zi în prize divizate timp de zile Terapie supresoare zilnică pentru infecția cu herpes Pe cale orală: pentru adolescenți, - mg pe zi, împărțite în prize, timp de an Formivirisen Retinită cu citomegalovirus Intraocular: flacon ( mcg) injectat în corpul vitros, repetat la fiecare - săptămâni Note: Dozele de aciclovir, foscarnet și ganciclovir trebuie reduse în cazul insuficienței renale Doza de aciclovir administrată oral nu trebuie să depășească mg/kg/zi Unii experți utilizează ganciclovir la pacienții imunocompromiși cu leziuni citomegalice ale tractului gastrointestinal și plămânilor (cu sau fără imunoglobulină anticitomegalovirus) Pentru tratamentul varicelei, pe lângă aciclovir, puteți utiliza valaciclovir, famciclovir și foscarnet h Anexa MEDICAMENTE ANTIRETROVIRALE (Recomandările Academiei Americane de Pediatrie, Cartea roșie, ediția a -a, ) Medicament (abreviere) Denumirea comercială Doze Cele mai frecvente efecte secundare Analogi nucleozidici ai inhibitorilor de revers transcriptază ABacavir (anterior U ) (ABCyZiagen Medicamente: soluție pediatrică mg/mp; tab mg Nou-născuți: ne prescris Se studiază siguranța copiilor cu vârsta cuprinsă între - luni în doză de mg/kg de două ori pe zi Copii și adolescenți; mg/kg de două ori pe zi, doza maximă mg de două ori pe zi Adulți: mg de două ori pe zi Greață, vărsături, dureri de cap, erupții cutanate, anorexie, oboseală, slăbiciune, rare - % reacții de hipersensibilitate letale (febră, slăbiciune , oboseală, greață, vărsături, diaree, dureri abdominale etc ) Didanozină (ddl) Videx Preparate: pulbere pediatrica pentru solutie orala (trebuie amestecata cu antiacide) mg/ml; comprimate masticabile tamponate de , , și mg; pulbere tamponată pentru soluție orală , și mg Utilizat de obicei la o doză de mg/m la fiecare ore în combinație cu alte medicamente antiretrovirale Nou-născuți și copii sub luni: mg/m sub controlul farmacocineticii medicamentului Copii: - mg/m la fiecare ore (poate fi necesare doze mai mari pentru leziunile SNC) Adolescenți și adulți: cu o greutate corporală mai mare de kg, mg de două ori pe zi și mai puțin de kg - mg de două ori pe zi Diaree, dureri abdominale, greață, vărsături; rare - neuropatie periferică, anomalii electrolitice Lamivudln (ZTS)/Erіvіg Preparate: solutie mg/ml; mg tab Nou-născuți: în studiile clinice la mg/kg la fiecare ore; Copii: mg/kg la ore; Adolescenți și adulți: mg de două ori pe zi Dureri de cap, greață, vărsături, slăbiciune, diaree, erupții cutanate, dureri abdominale, pancreatită rare Stavudin (d T)/Zerit Preparate: solutie mg/kg; Capsule de , , și mg Nou-născuți: în studii clinice Copii: mg/kg la fiecare ore (până la kg greutate corporală) Adolescenți și adulți: greutate corporală - kg - mg de două ori pe zi; greutate corporală mai mare de kg - mg de două ori pe zi Dureri de cap, tulburări gastro-intestinale, erupții cutanate; rareori - neuropatii periferice, pancreatită Zalcitabină (ddC)/Hivid Preparate: sirop mg/ml; fila , și , mg Nou-născuți: necunoscut; Copii: , mg/kg la fiecare ore; Adolescenți și adulți: , mg de trei ori pe zi dureri de cap, stare generală de rău; rare - neuropatie periferică, pancreatită, leziuni hepatice, erupții cutanate, ulcere bucale și esofagiene, efecte toxice hematologice Zidovudină (ZDV, AZTyRetrovir Medicamente: mg/ml sirop; mg comprimat; mg/ml soluție IV Doza uzuală la copii: mg/m oral la ore; perfuzie IV intermitentă - mg/kg la ore ; perfuzie IV continuă mg/m pe oră; Nou-născuți: Oral mg/kg la ore; IV , mg/kg la ore; prematur: , mg/kg la ore în primele săptămâni de viață și apoi mg/kg la fiecare ore Adolescenți și adulți: mg de trei ori pe zi sau mg de două ori pe zi Inhibitori non-nucleozidici de revers transcriptază Delavirdină (DLV)/flescriptor Pregătiri: tab mg Nou-născuți și copii: doze necunoscute Adolescenți și adulți: mg de trei ori pe zi Dureri de cap, slăbiciune, complicații gastrointestinale, erupții cutanate wei Bolile copilăriei Volumul II Analogi nucleozidici ai inhibitorilor de revers transcriptază f Efavizenz (DMP )/Sustiva Preparate: Capsule , si mg Neaprobat la copii sub ani Copii: greutate corporală - kg - mg, - kg - mg, - kg - ț mg, - , kg - mg, , - kg - mg, mai mult kg - mg de dată pe zi Adolescenți și adulți: mg o dată pe zi erupții cutanate, reacții adverse pe SNC (somnolență, insomnie, somnolență, amnezie, tulburări de concentrare și gândire, depresie etc ), creșterea activității transaminazelor, teratogenitate la primate Nevirapină (NVP)/Viramurină Preparate: suspensie mg/ml; tab mg Doza pediatrica: - mg/m la ore (doza initiala de mg/m o data pe zi timp de zile si apoi crescuta in absenta efectelor toxice) Copii de la vârsta de luni: mg/kg o dată pe zi timp de zile și apoi creșteți doza la mg/m la ore Adolescenți și adulți: mg la fiecare ore Erupții cutanate (uneori severe), sedare, cefalee ■ durere, diaree, greață; rar - activitate crescută în sânge a enzimelor hepatice, rar hepatită Inhibitori de protează Indinavir/Crixi van Preparate: capsule și mg Nou-născuți: doze necunoscute, deoarece printre efectele secundare - hiperbilirubinemia Copii: în studiu clinic la doze de - mg/m la ore Adolescenți și adulți: mg la ore Greață, dureri abdominale, % hiperbilirubinemie asimptomatică; rare - nefrolitiază (în %) Nelfinavir/Viracept Preparate: pulbere mg intr-o lingura de masura si mg intr-o lingurita; mg tab Nou-născuți: în studiile clinice în doză de mg/kg de ori pe zi Copii: mg/kg de ori pe zi Adolescenți și adulți: mg de trei ori pe zi Diaree, rare - astenie, dureri abdominale, erupții cutanate Ritonavir/Norvir Preparate: solutie orala mg/ml; fila mg Nou-născuți: în studii clinice Copii: - mg/m la ore (pentru a reduce greața și alte reacții adverse, începeți cu o doză de mg/m la fiecare ore și creșteți doza în zile) Adolescenți și adulți: mg la fiecare ore Greață, vărsături, diaree, cefalee, dureri abdominale, anorexie; rare - parestezii circulare, activitate crescută a enzimelor hepatice în serul sanguin Saquinavir/Fortovase Preparate: capsule moi mg Nou-născuți: doze neclare Copii: Doza de studiu clinic de mg/kg de trei ori pe zi Adolescenți și adulți: mg de trei ori pe zi Diaree, disconfort abdominal, cefalee, greață; rare - sângerare la pacienții cu hemofilie, hiperglicemie, diabet zaharat ANEXA ANTIBIOTICE PENTRU NOI NĂSCUT: DOZELE (MG/KG SAU U/KG) ȘI RATA DE ADMINISTRARE (Academia Americană de Pediatrie, Cartea roșie, ediția a -a, ) Antibiotic Cale de administrare Copii - săptămâni Copii din prima săptămână de viață Copii cu vârsta de zile și peste Greutate corporală mai mică de g Greutate corporală - g Greutate corporală peste g Greutate corporală - g Greutate corporală peste g Aminoglicozide Amikacin Gentamicină Tobramicină Neomicină IV, IM IV, IM IV, IM Doar per os , la fiecare - , la fiecare - ore , la fiecare - , la fiecare , la fiecare , la fiecare la fiecare , - ore , la fiecare , la fiecare la fiecare , - la fiecare , la fiecare SAU , la fiecare sau la fiecare la fiecare , la fiecare , la fiecare n , la fiecare n Penicilinele antistafilococice Meticilină Nafcilină Oxacilină Aztreonam IV, IM IV, IM IV, IM IV, IM la fiecare la fiecare la fiecare la fiecare - la fiecare la fiecare - la fiecare la fiecare la fiecare la fiecare la fiecare - la fiecare la fiecare - la fiecare la fiecare - la fiecare la fiecare - la fiecare - la fiecare - la fiecare Carbapeneme Imipinem/cilastatină IV la fiecare la fiecare la fiecare la fiecare la fiecare Cefalosporine Cefotaximă Ceftazidimă Ceftriaxonă IV, IM IV, IM IV, IM la fiecare la fiecare la fiecare la fiecare la fiecare la fiecare la fiecare SAU la fiecare sau la fiecare sau la fiecare la fiecare la fiecare sau la fiecare - la fiecare Clindamicină Eritromicină Metronidazol IV, IM, per os IV, peros la fiecare la fiecare , la fiecare la fiecare la fiecare , la fiecare la fiecare la fiecare la fiecare la fiecare la fiecare , la fiecare - , la fiecare la fiecare SAU la fiecare Penicilinele Ampicilină Penicilină G, penicilină G apoasă, procaină Ticarcilină IV, IM IV, IM IM IV, IM - la fiecare ESP UI la la fiecare - la fiecare - UI la fiecare UI la la fiecare la fiecare - la fiecare - UI la fiecare UI la fiecare la fiecare - la fiecare - UI la fiecare UI la fiecare UI la fiecare - UI la UI la la fiecare Vancomicină IV, IM la fiecare de ore - la fiecare - - la fiecare - - la fiecare - ore - la fiecare Bolile copilăriei Volumul II Note: V / V - intravenos, V / M - intramuscular; este indicat să se selecteze dozele optime de amipoglicozide și vancomicină pe baza determinării nivelului acestora în serul sanguin, în special la copiii cu greutate corporală foarte mică; dozele de ampoglicozide pot varia în funcție de producător și dozele trebuie verificate față de cele recomandate în prospectele; penicilinele pentru infecțiile cu streptococ B se administrează în doze de , - ori mai mari; ceftriaxona nu este prescrisă pentru hiperbilirubinemie și Pseudomonas aeruginosa; cu meningită, penicilinele sunt prescrise în doze de două ori mai mari; Siguranța metronidazolului la nou-născuți nu a fost stabilită MEDICAMENTE ANTIBACTERIENE PENTRU PACIENȚII PEDIATRII DUPĂ sfârșitul perioadei de nou-născut (Recomandările Comitetului pentru Boli Infecțioase al Academiei Americane de Pediatrie; Cartea Roșie, ediția a -a, ) Medicament-Ingredient activ (denumire comercială) Cale de administrare Doză pe kg/zi Observații Infecții ușoare sau moderate Infecții severe Aminoglicozide Amikacin (Amikin) IV, IM Neaprobat – , mg în injecții (doză zilnică pentru adulți mg/kg; maxim , g) mg/kg în injecții recomandate de unii experți Gentamicină (Garamicină) IV, IM Neaprobat - , mg în injecții (doza zilnică pentru adulți este aceeași) — Kanamicină (Kantrex) IV, IM Neaprobat - , mg în - injecții (doză zilnică la adulți - , g) mg în injecții recomandate de unii experți Neomicină (grup de medicamente) pe cale orală numai mg în prize divizate mg în prize divizate Pentru anumite infecții intestinale Netilmicină (Netromicină) IV, IM Neaprobat – , mg în injecții (doza zilnică pentru adulți este aceeași) — Paromomicină (Humatin) mg pe cale orală în prize divizate (doza maximă pentru adulți g) Neaprobat - Tobramicină (Nebcin) iv, IM Neaprobat - , mg în injecții (doză zilnică la adulți - mg în injecții) Se consideră la copii o doză unică de - mg/kg la fiecare de ore Aztreonam (Azaktam) IV, IM mg în injecții (doza zilnică la adulți g) mg în injecții (doza zilnică maximă la adulți g) Cefalosporine Cefaclor (Ceclor) pe cale orală – mg în sau prize divizate (doză zilnică pentru adulți mg– , g) Neaprobat Doza zilnică dublă a fost utilizată eficient în tratamentul otitei medii acute Cefadroxil (Duricef, Utracef) mg pe cale orală în prize divizate (doză maximă zilnică pentru adulți g) Neaprobat - Anexa Cefazolin (Kefzol, An-cef) IV, IM - mg în injecții (doza zilnică pentru adulți mg- g) - mg în injecții (doza zilnică pentru adulți - g) Cefdinir (Omnicef) oral mg în sau prize divizate (doza maximă mg pe zi) Neaprobat Activitate insuficientă împotriva pneumococilor rezistenți Cefepime (Maxilim) IV, IM - mg în injecții (doza zilnică pentru adulți - g) mg în injecții (doza zilnică pentru adulți - g) Neaprobat pentru tratamentul meningitei Cefiximă (Suprax) mg pe cale orală în sau prize divizate ( mg doză zilnică pentru adulți) Neaprobat Diareea apare la - % dintre cei tratați Activitate insuficientă împotriva pneumococilor insensibili la penicilină Cefonicid (monocid) IV, IM - mg într-o singură injecție (doză maximă zilnică pentru adulți g) Fără date Nu este aprobat pentru copii Cefoperazonă (Cefobide) IV, IM - mg în sau injecții (doză maximă zilnică pentru adulți g) Fără date Nu este aprobat pentru copii Cefotaximă (Klaforan) IV, IM - mg în sau injecții (doza zilnică pentru adulți - g) - mg în sau injecții (doza zilnică pentru adulți - g) Schema de aplicare de mg /kg în sau injecții a fost utilizat cu succes pentru tratamentul meningitei Cefotetan (Cefotetan) IV, IM Neaprobat - mg în injecții • (Doza zilnică maximă pentru adulți g) Neaprobat pentru copii Cefoxitin (Mefoxin) IV, IM - mg în - injecții (doza zilnică pentru adulți - g) - mg în - injecții (doza zilnică pentru adulți - g) - Ceflodoximă lroxetil (Vantin) mg pe cale orală în prize divizate (doză maximă zilnică pentru adulți mg) Neaprobat Cefprozil (Cefzil) pe cale orală - mg în prize divizate (doză maximă zilnică pentru adulți g) Neaprobat Doza de mg este recomandată pentru tratamentul otitei medii acute Ceftazidimă (Fortaz, Tazicef, Tazidim, Fortum) IV, IM - mg în injecții (doza zilnică pentru adulți g) - mg în injecții (doza zilnică pentru adulți g) Singura cefalosporină cu activitate împotriva Pseudomonas infecție, care este aprobată pentru utilizare la copii Ceftibuten (Cedax) mg pe cale orală în doză (doza zilnică maximă pentru adulți - vezi prospectul) Neaprobat Activitate insuficientă împotriva pneumococilor rezistenți Ceftizoximă (Cefizox) IV, IM - mg în injecții (doza zilnică pentru adulți - g) - mg în injecții (doza zilnică pentru adulți - g) - Ceftriaxonă (Rocephin) IV, IM - mg în sau injecții ( g doză zilnică pentru adulți) - mg în sau injecții ( g doză zilnică pentru adulți) Doze mari aprobate pentru tratamentul meningitei pneumococice rezistente la penicilină Bolile copilăriei Volumul II Cefuroximă (Zinacef) IV, IM - mg în injecții (doza zilnică pentru adulți - g) - mg în injecții (doza zilnică pentru adulți - g) Doza - mg recomandată pentru tratament a meningitei Cefuroximă axetil (Ceftin) pe cale orală – mg în prize divizate (doză zilnică pentru adulți – g) Neaprobat Doze mai mari recomandate pentru otita medie Cefalexină (Keflex) – mg pe cale orală în prize divizate (doză zilnică pentru adulți – g) Neaprobat— Cefalotin (Keflin) IV, IM - mg în injecții (doza zilnică pentru adulți - g) - mg în - injecții (doza zilnică pentru adulți - g) - Cefredină (Anspor r) – mg pe cale orală în – prize divizate (doză zilnică pentru adulți – g) Neaprobat— (Velocef) IV, IM - mg în injecții (doză zilnică pentru adulți g) mg/kg în injecții (doza zilnică pentru adulți - g) - Loracarbef (Lorabid) mg pe cale orală (otita medie) - mg (alte indicații) în prize (doză zilnică maximă pentru adulți mg) Neaprobat - Cloramfenicol (Cloromicetină) palmitat' oral Neaprobat - mg în prize divizate (doză zilnică pentru adulți - g) succinat IV Neaprobat – mg în injecții (doză zilnică pentru adulți – g) Utilizați numai pentru infecții grave, deoarece anemie aplastică se dezvoltă adesea după utilizare Clindamicina (Cleocin) IV, IM - mg în - injecții (doză zilnică pentru adulți mg - , g) - mg în - injecții (doza zilnică pentru adulți , - , g) Activitate bună împotriva anaerobilor , în special speciile Bacteroides Activ împotriva multor pneumococi rezistenți la loli oral – mg în – prize divizate (doză zilnică pentru adulți mg– , g) Neaprobat Eficient pentru otita medie cauzată de pneumococi multirezistenți fluorochinolone Ciprofloxacină (Cipro) pe cale orală – mg în prize divizate (doză zilnică pentru adulți , – , g) mg în doze divizate (doză zilnică pentru adulți – , g) Nu este aprobat pentru utilizare la pacienții cu vârsta sub ani Cu toate acestea, în infecțiile severe cauzate de microbi multirezistenți nenegativi, poate fi prescris iv Neaprobat – mg în injecții (doză zilnică pentru adulți – mg în injecții) Anexa - Carbapeneme Imipinem * (Primaxin) IV, IM - mg în injecții (doză zilnică pentru adulți - g) mg în injecții (doza zilnică pentru adulți - g) Poate fi utilizat cu prudență pentru tratamentul meningitei, deoarece sunt posibile convulsii Meropenem -* (Merrem) IV mg în injecții (doza zilnică pentru adulți g) - mg în injecții (doza zilnică pentru adulți - g) Doze mai mari sunt utilizate pentru tratarea meningitei Macrolide Eritromicină (grup de medicamente) oral - mg în - prize divizate (doza zilnică pentru adulți L r) Neaprobat Disponibil în baze sub formă de stearat, succinat de etil și estolat iv Neaprobat - mg în injecții (Doza zilnică pentru adulți Mg) Utilizat ca picurare pe termen lung sau perfuzii lente de peste de minute sau mai mult Poate provoca aritmii cardiace Azitromicină (Zithromax, Sumamed) oral - mg/kg o dată pe zi (doză maximă zilnică pentru adulți mg) Neaprobat Otită: mg/kg în prima zi, mg/kg/zi pentru restul de zile Faringita: mg/kg zilnic timp de zile Claritromicină (Biaxin) , mg pe cale orală în prize divizate (doza zilnică maximă pentru adulți g) Me/penamină mandelat (Mandelamină) oral – mg în – prize divizate (doză zilnică pentru adulți – g) Neaprobat Nu se utilizează la sugari; pH-ul urinei trebuie să fie între - , Metronidazol (Flagyl) pe cale orală – mg în prize divizate (doză maximă zilnică pentru adulți – g) Neaprobat Siguranța la copii nu a fost studiată Nitrofurantoină (Furadantin) pe cale orală – mg în prize divizate (doză zilnică pentru adulți – mg) Neaprobat Nu trebuie utilizat la sugari; doza profilactică - mg/kg/zi în doză Penicilinele Peniciline cu spectru larg Ampicilină (grup de medicamente) IV, IM - mg în injecții (doza zilnică pentru adulți - g) - mg în injecții (doza zilnică pentru adulți - g) Se recomandă doze mai mari pentru tratamentul meningita pe cale orală – mg în prize divizate (doză zilnică pentru adulți – g) Neaprobat Diareea apare la % dintre pacienții tratați Ampicilină-sulbactam (U nasin)" IV - mg ampicilină în injecții - mg vmpicilină în injecții (doză zilnică pentru adulți - g) Nu este aprobat pentru utilizare la copii Amoxicilină (grup de medicamente) pe cale orală - mg în prize (doza zilnică pentru adulți mg - , g) Neaprobat Dozele mari ( - mg în prize) sunt indicate pentru otita medie cauzată de pneumococi rezistenți la lenicilină Amoxicilină-clavulinat (Augmentin) pe cale orală mg amoxicilină în - doze (doză zilnică pentru adulți mg- , g) Neaprobat mg în doze este utilizat pentru otita cauzată de pneumococi rezistenți la pop Bolile copilăriei Volumul II Mezlocilină (Mezlin) IV, IM - mg în injecții (doză zilnică pentru adulți - g) - mg în - injecții (doza zilnică pentru adulți - g) - Piperacilină (Pipracil) IV, IM - mg în injecții (doză zilnică pentru adulți -in g) - mg în - injecții (doza zilnică pentru adulți - g) - Piperacilină/tazobactam” (Zosin) IV Neaprobat mg piperacilină în injecții Neaprobat pentru utilizare la copii Ticarcilină (Tikar) IV, IM - mg în injecții (doza zilnică pentru adulți - g) - mg în - injecții (doza zilnică pentru adulți - g) Conține , mEq Na în g Ticarcilină-clavulanat (Timentin) IV, IM - mg ticarcilină în injecții ( -in g) - mg ticarcilină în injecții ( - g) - Penicilinele G și Vm Penicilina G, săruri cristaline K sau Na (grup de medicamente) IV, IM - UI în injecții - UI în - injecții Doze mari aprobate pentru tratamentul infecțiilor SNC Penicilina G, procaina (grup preparat) IV - UI în - injecții Neaprobat Contraindicat în alergia la procaină Penicilina G, benzatină (Bicilină, Permapen) IV Sub , hg: UI; Peste , kg; UI Neaprobat Utilizat în principal pentru prevenirea febrei reumatice în tratamentul și prevenirea infecțiilor streptococice Penicilina G sare de potasiu (grup de medicamente) PO - UI în sau doze Neaprobat Variază în absorbție; optim pentru utilizarea penicilinei G netamponată nu mai târziu de oră înainte sau ore după masă Penicilina V (grup de medicamente) pe cale orală - UI în sau doze Neaprobat Optimal pe stomacul gol Peniciline rezistente la penicilinază Meticilină (oxacilină) - stafilococii rezistenți sunt în general adaptați tuturor celorlalte peniciline pop-sintetice anti-stafilococice și cefalosporine sintetice anti-stafilococice Meticilina (Stafcilină) IV, - mg în injecții (doza zilnică pentru adulți -V g) - mg în - injecții (doza zilnică pentru adulți - g) Apare interstițială, nefrită (inclusiv hematurie) la - % dintre pacienţi Oxacilină (Prostaflin, Bactocill) IV, IM - mg în injecții (doza zilnică pentru adulți - g) - mg în - injecții (doza zilnică pentru adulți - g) - Nafcilină (Unipen, Nafcil) IV, IM - mg în injecții (doza zilnică pentru adulți - g) - mg în - injecții (doza zilnică pentru adulți - g) — pe cale orală – mg în prize divizate (doză zilnică pentru adulți – g) Neaprobat Nivelurile serice după administrare orală sunt mai mici decât cele observate după alte medicamente antistafilococice orale Anexa Cloxacilină (Tegopen, Cloxapen) pe cale orală - mg în prize divizate (doză zilnică pentru adulți - g) Neaprobat - Dicloxacilină (Dinapen, Patocil) pe cale orală – mg în injecții (doză zilnică pentru adulți – g) Neaprobat Concentrație serică excelentă după administrare orală Rifaipină (grup de medicamente) oral - mg/kg în - doze (doză zilnică pentru adulți mg) mg/kg în prize Nu trebuie utilizat ca monoterapie, cu excepția scopurilor profilactice IV - mg/kg în - injecții (doză zilnică pentru adulți mg) mg/kg în doze - Sulfonamide Sulfadiazina * în interior, în / în - mg în prize divizate - mg în prize - Sulfisoxazol (Gantrisyn) în interior, în / în - mg în doze - mg în doze - Sulfonamide triple (medicamente tpynna) pe cale orală - mg în doze divizate - mg în doze divizate - Trimetoprim-sulfametoxazol (Bak-trim, Septra) și altele pe cale orală - mg trimetoprim - - mg sulfametoxazol în prize (doză zilnică pentru adulți mg trimetoprim - , g sulfametoxazol) mg trimetoprim mg - mg trimetoprim-sulfametoxazol (pentru utilizare numai în pneumonia cauzată de Pneumocystis sagiliii) Pentru profilaxie la pacienții imunocompromiși, doza recomandată este de mg trimetoprim - mg sulfametoxazol pe kg/zi în prize iv Neaprobat - mg trimetoprim- - mg sulfametoxazol în injecții sau mg trimetoprim- mg sulfametoxazol în injecții (pentru infecțiile cu Pneumocystis) Utilizați formulări IV atunci când nu pot fi utilizate formulările orale Tetracicline (grup de medicamente) IV Neaprobat - mg în - injecții (doză zilnică pentru adulți - g) Afectează formarea și dezvoltarea dinților; utilizați numai la copiii cu vârsta de ani sau mai mare în cazurile în care efectul tratamentului este mai mare decât riscul și medicamentele alternative nu sunt eficiente sau toxice pe cale orală - în prize divizate (doză zilnică pentru adulți - g) Neaprobat Doxiciclină (grup de medicamente) pe cale orală, IV - mg în - doze (doză zilnică pentru adulți - mg) Neaprobat Efectele secundare sunt similare cu alte medicamente cu tetraciclină Vancoicin (Vncocin, Vancoled, Vancor) IV mg în - injecții (doza zilnică pentru adulți de - g) - mg în injecții (doza zilnică pentru adulți - g) Doza meningită mg/kg trebuie se administreaza in cel putin de minute; monitorizarea de rutină a nivelurilor serice de medicamente nu este necesară Bolile copilăriei Volumul II Note' a Dozele de aminoglicozide pot diferi de cele recomandate în funcție de producător (vezi prospectul) La pacienții cu antecedente de alergie la penicilină sau la unul dintre numeroșii reprezentanți ai acesteia, se recomandă medicamente alternative În unele cazuri, pot fi utilizate cefalosporine sau alte medicamente din clasa b-lactamicelor Cu toate acestea, aceste medicamente nu pot fi utilizate la pacienții cu hipersensibilitate imediată (anafilaxie) la peniciline, deoarece până la % dintre pacienții alergici la penicilină sunt, de asemenea, alergici la cefalosporine „Nu este recomandat pentru utilizare la pacienții cu vârsta sub ani d Nu se recomandă utilizarea la pacienții cu vârsta sub ani Pacienții cu antecedente de alergie la penicilină G sau V ar trebui să facă teste cutanate pentru sensibilitate Mulți astfel de pacienți pot folosi penicilină în siguranță, deoarece doar % dintre copiii cu acest istoric sunt alergici la penicilină prin teste cutanate e La adulți, doza zilnică este împărțită în - prize ANEXA CONȚINUT AL PRINCIPALELE INGREDIENTE ALIMENTARE ÎN UNELE AMESTECURI UTILIZATE PENTRU HRANȚIA COPIILOR ÎN PRIMUL AN DE VIAȚĂ (COMpoziția PE DIVIZIUNEA DE ML) Nutrienți Formulă de lapte Formulă de continuare (după luni) Formulă de naștere prematură și mică Formulă pe bază de soia Formule speciale і th S * "Baby" (de la luni) НІрр (până la - ) Enfamll (până la - ) НІрр Enfamll Nutrllon Pikomil Frlsopre Neonatal Enfalac formula prematură Alprem Prosobee Nurll-Sobee Nurll-Sobee | a Nutramigen Preglstlmll Peptl-Junlor Altare Energie, kcal , , , , , , , , , , , , , , Proteine, g , , , , , , , , , , , , , , , , , , , Grăsimi, g , , , , , , , , , , , , , , , , , , , Carbohidrați, g , , , , , , , , , , , , , , , , , , , Calciu, c , , , , , , , , , , , , , , , , , Fosfor, k , , , , , , , , , , , , , , , , ,five Fier, k , , , , , , , , , , , , , , , , , , , Sodiu, mg , , , , , , , , , , , , , , , , , Potasiu, mg , , , , , , , ; , , , , , , , , , , Clor, mg? ? , , , , , , , , , , , , , , , , , Magneziu, mg — — , , , , , , , , , , , , , , , , , Cupru, mcg — — , , , , , , , , , , , , , , , , , Iod, mcg — — , , , , , , , , , , , , , , , , , Mangan, µg — — — , — , , , , , , , , , , , , , , Zinc, mg — — , , , , , , , , , , , , , , , , , Vitamina A , mg , mg , mg UI , UI , UI UI , UI , UI , UI , UI , UI , UI , UI , UI , UI , UI , IU în S Tiamină, mcg , , , , , , , , , , , , , , , , , Riboflavină, mcg , , , , , , , , , , , , , , , , , Acid pantotenic, mcg — — , , , , , , , , , , , , , , , , , , Piridoxină, mcg — — , , , , , , , , , , , , , , , , , Vitamina Bі mcg — — , , , , , , , , , , , , , , , , Vitamina, mg , , , , , , , , , , , , , , , , , , , Calciferol , mg , mg , mg , UI , până la , UI , UI , UI , UI , UI , UI , UI , UI , UI , IU , UI , UI Vitamina E , mg , mg , mg , UI , mg , mg , până la , UI , UI , UI , UI , UI , UI , UI , UI , UI , UI , UI Vitamina K, mcg — — , , , , , , , , , , , , , , , , , Biotină, mcg — — , , , , , , , , , , , , , , , , , Niacină, mcg , , , , , , , , , , , , Colina, mg — — — , — , , , , , , , , , , , , , , Inozitol, mg — — — — — , — , , — , — — , , , SAU , Acid folic, mcg — — , , , , , , , , , , , , , , , , , Taurină, mg — — + , — , — — , , — — — , , , , , , Bolile copiilor Volum ANEXA STIMULANTE IMUNITARE PERMISE PENTRU UTILIZARE MEDICALĂ ÎN RUSIA Medicament Compoziție și efect Doză Utilizare clinică Preparate de origine microbiană și analogii acestora IRS- Lizat bacterian purificat din tulpini ale celor mai comuni agenți patogeni ai infecțiilor tractului respirator - efect vaccin, medicament pentru imunoterapie locală Pulverizare cu aerosoli doză în fiecare jumătate a nasului de - ori pe zi în perioada acută de infecție și apoi doza de ori pe zi saptamani Sinuzita recurenta si lenta, adenoidita, amigdalita cronica Broncho-munal Lizate bacteriene liofilizate, cei cei mai frecventi agenți patogeni ai bolilor respiratorii - stimulator macrofagic al tractului gastrointestinal, sisteme T- și B de imunitate datorită efectului vaccinului Copiilor li se prescrie Broncho-munal P (conține jumătate din doza adultului - , g) capsulă dată pe zi timp de - de zile Curs preventiv: zile din fiecare luna timp de luni Copii cu infectii respiratorii frecvente Ribomunil Un preparat complex care conține fracții ribozomale de bacterii care complică cel mai adesea cursul infecțiilor respiratorii acute (Strep pneumoniae, Klebs pneumoniae, Hem influenzae, Strep pyogenes) și proteoglicani ai membranei celulare Klebs pneumoniae) - stimulează sistemul limfoid T și B, imunitatea locală, rezistența nespecifică comprimate deodată sau plic cu granulat dată pe zi (dimineața pe stomacul gol) în primele patru zile ale săptămânii timp de săptămâni din prima lună de tratament și în continuare timp de luni câte comprimate o dată sau plic cu granulat dată pe zi (dimineața pe stomacul gol) în primele patru zile ale lunii Copii cu tratament pe termen lung și infecții respiratorii acute frecvente Imudon Amestec liofilizat din bacterii uscate - efect imunostimulator local (activarea fagocitozei si a sintezei IgA salivare) in stomatologie Adulti sub limba - comprimate pe zi timp de - zile (tablete de dizolvat) Posibile cursuri repetate de - ori pe an Boala parodontala, pioree alveolara, stomatita aftoasa, glosita, gingivita, ulcere de decubit Ruzam Medicamentul intern original dezvoltat sub îndrumarea lui A G Chuchalin din tulpina termofilă de Staphyiocoocus aureus - efect proto-alergic și antiinflamator Pentru adulți, medicamentul este administrat subcutanat într-o singură doză de , - , MP o dată la zile Curs de tratament — injecții Astm bronșic, rinită sezonieră și pe tot parcursul anului, dermatită atopică, urticarie, edem Quincke Bolile copilăriei Volumul II Likopid Analog sintetic al componentei minime a peretelui celular bacterian - un stimulator al activității macrofagelor și, prin urmare, al sistemelor T și B ale imunității, fagocitoza neutrofilelor Copii - ani comprimate sublinguale mg o dată pe zi cu de minute înainte mesele timp de zile în caz de infecții cronice nazofaringe; De ori pe zi timp de de zile în hepatita cronică și herpes Cu infecții prelungite la nou-născuți , mg timp de - zile Boli bacteriene și virale cronice curente și recurente ale nazofaringelui, plămânilor și altor organe, leucopenie Posibile cursuri repetate în - zile Nucleinat de sodiu Sarea de sodiu a ARN-ului drojdiei fungice - stimulează procesele de regenerare și leucopoieza, activitatea macrofagelor și, prin urmare, sistemele T și B de imunitate, fagocitoza neutrofilelor Luat pe cale orală după mese Copii sub an - - mg pe doză, de la la ani - - mg, de la la ani - , - , g fiecare, de la la ani - , fiecare - , g de - ori o zi Leucopenie, frecvent copii bolnavi Fuzafungin (Bioparox) Cyclohexadepsilepted, constând din secvențe regulate de aminoacizi și acizi hidroxidovaleric; tratat din ciuperci și izolat din miceliul ciupercii Fusarium lateiitium WR, tulpina ; antibiotic activ împotriva coci gram-pozitivi, inclusiv stafilococi rezistenți la meticilină, precum și pneumonie cu micoplasmă și legionella, activitate antiinflamatoare Alocați de la vârsta de ani, inhalări orale și/sau în fiecare pasaj nazal de ori pe zi timp de - zile Flaconul cu soluție activă este furnizat cu două duze: o duză nazală pentru tratamentul infecțiilor nazale și sinusurilor și o duză orală pentru tratamentul infecțiilor faringiene, laringiene și traheale Dozatorul Bioparox livreaza un spray de aerosoli care contine o doza precisa si constanta de antibiotic Antibiotic topic - cu proprietati antiinflamatorii pentru tratamentul afectiunilor cailor respiratorii superioare; rinita, sinuzita, rinofaringita, faringita, amigdalita, afectiuni dupa amigdalectomie, laringita, traheita Bioparox acționează numai pe suprafața mucoasei, fără a trece prin epiteliu, fără a intra în circulația sistemică Poate fi combinat cu antibiotice fără riscul de interacțiuni medicamentoase Preparate din plante | coborâri și alți adaptogeni Suc de Echinocea purpurea imun - antistres, activarea metabolismului energetic, rezistenta nespecifica, stimularea sistemului imunitar si a sistemului nervos central, glandele suprarenale, actiune antibacteriana si antitoxica picatura pe an de viata de trei ori pe zi timp de - luni Copii deseori bolnavi, leucopenie, curenti alimentari - co-infectii Profilactic primăvara după o infecție timp de - săptămâni Profilactic toamna la copiii frecvent bolnavi timp de - saptamani Echinocea plus extract de frunze și rădăcini de Echinocea mg și extract de rădăcină de aur mg - același efect Copii - capsule pe zi până la zile urmate de o pauză de zile De asemenea Extracte de Rhodiola rosea, Leuzea, Eleutherococcus, tincturi și extracte de Schisandra chinensis, Aralia, Ginseng Preparate pe bază de plante din aceste plante - aceleași efecte picătură pe an de viață cu de minute înainte de masă timp de - luni în cure alternante Aceleași cure alternante în combinație cu compozite vitamine-minerale Ginseng Extract uscat - acelasi efect Copii , g de ori pe zi timp de - zile La fel + depresie SNC Anexa *(g) dată ml ml ml - ml - ml Stafilococic Per os (g, t) de - ori - ml - ml - ml ( t) - ml ( t) - ml ( t) Per rect'(>K, s) dată ml ( , s) ml ( , s) ml ( s) - ml ( s) - ml ( s) Streptococ Peros (g) de ori - ml - ml - ml - ml - ml Pergesit * (g) dată ml ml ml - ml - ml Piobacteriofag ("Piololiphage") Per os (w - r; t - - ori) - ml - ml - ml ( , t) - ml ( ТІ - ml ( t) ) Per rect* dată ml ml ml - ml - ml Note: w - lichid; t - tablete; c - supozitoare * injecție rectală înlocuiește administrare orală ** Tablete - bacteriofag coliproteic ANEXA CLASIFICAREA MEDICAMENTELOR MUCOREGLATORII DUPA MECANISMUL DE ACȚIUNE ( (Uchaikin V F , Stepanov A N , ) ' Grupuri de medicamente Mecanism de acțiune Denumirea generică/de comerț * denumire acțiune directă Medicamente care rup polimerii de secreție (mucolitice) Tiolitice - derivați de cisteină cu o grupă tiol liberă - rup legăturile disulfuroase dintre glicoproteine datorită grupului SH liber Acetilcisteină Cisteină Metilcisteină Egipticisteină Mesna Enzimele proteolitice rup legăturile peptidice ale unei molecule de proteine Tripsină Chimotripsină Streptokinază Ribonuclează Dezoxiribonuclează a-amipaza Preparatele care favorizeaza hidratarea secretiei (mucohidratanti) Diverse - pe baza de uleiuri esentiale (eucalipt, conifere, conifere, cimbru, camfor etc ) se folosesc sub forma de aerosoli, inhalatii de abur si bai terapeutice pentru rehidratarea cailor respiratorii: stimuleaza expectorație bine, reduc iritația mucoaselor și vâscozitatea sputei, au efecte antimicrobiene, antiinflamatorii și analgezice Balsam Bronchicum sau baie terapeutică cu cimbru Balsam Eucabal - emulsie pentru inhalare sau aplicare topică Diverse - contribuie la introducerea apei în structura secretului (stratul „sol”) Iod anorganic* Soluții saline hipertonice* Apă* Săruri de sodiu și potasiu Impact indirect Medicamente care reglează producția de secreție de către celulele glandulare (mucoreglatoare) Derivații de cisteină cu un grup tiol blocat restabilesc raportul fiziologic al mucinelor și normalizează compoziția biochimică a secreției acționând asupra enzimelor intracelulare Carbocisteină Sarea de lizină Carbocisteină Stepronin Letostein Medicamente care modifică aderența la secreție (agenți tensioactivi și diluanți) Derivații alcaloizi măresc producția de surfactant, care reduce aderența la secreție prin stimularea secreției alveolare De asemenea, au efect mucolitic datorită depolimerizării fibrelor mucoproteice și mucopolizaharide Bromhexină Ambroxop Altele, a căror acțiune este asociată cu atragerea apei la suprafața secretului (în stratul de gel), înmuierea acesteia și reducerea aderenței Sobrerol Bicarbonat de sodiu (topic) Antihistaminicele blochează receptorii Hi-histaminei, ceea ce ajută la reducerea cantității de exudat Suprastin Tavegip Difenhidramină Anexa Bronhoroice Balsamurile volatile acționează fie prin iritație nespecifică, fie ca urmare a fenomenului de hiperosmolaritate, crescând secreția de apă epitelială trans* Pinene Terpene Metani Derivați fenolici Medicamente care stimulează reflexul gastro-pulmonar (expectorante, mucocinetice) Diverse - cresc activitatea fiziologică a epiteliului ciliat și peristaltismul bronhiolelor, favorizând promovarea sputei din tractul respirator inferior spre cel superior și eliberarea acesteia, acest efect este de obicei combinat cu secreție crescută a glandelor bronșice Preparate de termopsis, marshmallow, lemn dulce și alte plante medicinale Guaifenesin Tussin Clorura de amoniac Citrat de sodiu Benzoat de sodiu Terpinhidrat Antihistaminicele blochează receptorii Hi-histaminei, ceea ce ajută la reducerea cantității de exudat Suprastin Tavegip Difenhidramină Medicamente care modifică activitatea glandelor bronșice Bronhodilatatoarele afectează neuroreglarea secreției glandulare Br-agonişti Anticolinergici Antiinflamatoarele pot reduce hipersecreția bronșică printr-un efect antiinflamator general Corticosteroizi * Apa, soluțiile hipertonice, iodurile au multe mecanisme de acțiune și, prin urmare, pot fi atribuite diferitelor clase INDEX SUBIECTULUI ȘI Nomograma Aberdeen Abetalipoproteinemie Boala Abt-Letterer-Siwe II, Agammaglobulinemie II, - alfocitul II, Agranulocitoză letală infantilă II, - cronica II, Deficit de adenozin deaminază II, Bronhopneumopatie adeposinus Alactazie congenitală I, Alcaptonurie (homogeptisinurie) II, Boli alergice — tractul gastrointestinal — respirator — reacții în astmul bronșic I, — tipuri și categorii (schemă) Alergie - officinalis I, - înțepături de insecte I, - mâncare I, Alveolită exogenă alergică I, - fibroza I idiopatică, — fibroză toxică Microlitiază alveolară - proteinoza Amebiaza I, Amiloidoza renală II, Aminoacidurie II, — cu tubulopatii II, Angioedem (edem Quincke) I, ; II, Anemia(e) II, — acantocitoză II, - alimentar I, - aplastic și hipoplazic dobândit II, - parțial congenital Blackfan-Diamond II, - hemolitic II, - sferocitara ereditară Minkowski-Shoffard II, — enzima II, - hipoplastic Fanconi I, , — rar ; II, – deficit de vitamina E II, - deficit de fier I, — megaloblastic II, - diseritropoetic II, - clasamentul II, , , — xerocitoză II, — piropoichilocitoză II, - acut posthemoragic II, - cronica II, - cu kwashiorkor - rahitism - sideroblastic II, - secera II, - cu o lipsă de enzime dependente de glutatiop și alte enzime II, — stomatocitoză II, – sugari fiziologici II, — eliptocitoză ereditară II, - Erlich II, Apkilostomidoza Anomalii ale constituției — limfatic-hipoplazic — exudativ-catarral Antibiotice, doze pentru copii II, Antihistaminice, doze pt copii Anuria ca complicație a nefritei II, Aorta, coarctația II, - stenoza gurii II, , insuficiență valvulară aortică II, Apneumatoza Nefrită apostematoasă II, Arahpodactilie (boala Marfan) II, Arias-Lucea icter II, Index de subiect Aritmia contracțiilor cardiace II, —' atrial II, Canal arterial deschis II, Trunchiul arterial comun II, Artrita cronică juvenilă II, - criterii de diagnostic II, — tratamentul II, - Versiunea lui Still II, Artroonichodisplazie (sindromul unghiilor) rotula) II, Aska-Upmark kidney II, Ascariază Aspergiloza Triada aspirinei Asterixis Astm bronșic — algoritm de diagnostic — selecția terapiei - clasificarea – clinica – tratament - patogeneza I, , - prevalenta — severitate, criteriul — etiologie - cardiac Bronsita astmatica – starea Atelectazie — ca o complicație a astmului bronșic Dermatita atopică Canalul atrioventricular deschis II, Afibripazemie II, Afibrinogenemie II, Acidoză tubulară II, - tubular renal II, Compoziție de aerosoli II, , , , , , B Bacteriofagi, doze pentru copii II, Balantidiaza Ia-ia Deficit de biotipază Bioetica Blocuri de conducere cardiacă II, - circulația portală boala Addison II, - Andersen II, - Abt-Leterer-Siwe II, - Badda-Chiari — Byler — Barrett — Berger II, - Bernheimer-Seitelberg II, - Brill-Simmers II, — bronșiectazie - Bruton II, - Verlhof II, - Willebrand II, - Wilson-Konovalov — Wiskott-Aldrich II, — Wolman - Guy-Herter-Heibner (boala celiacă) I, - Gierke II, — Hirschsprung I, — Gaucher II, - Mormintele II, — Guda II, - Gurler II, - Dauna II, - Derry II, - calculi biliari II, - Zandhoff-Yatskevich-Pilz II, — Kakki-Ricci II, - Quincke ; II, -Krabbe II, - Cropa — Kostmapa II, — Cooley II, - Letterer-Siwe II, — lizozomal II, - Marfan II, — McArdle II, - Mepkesa: urină cu parfum de sirop de arțar (leucipoză) II, - urină de pisică (deficit de holocarboxilază) — Menestries I, - Nezelot II, - Nimappa-Pika II, — Norman-Debarcarea II, Bolile copilăriei Volumul - Ovrena (parahemofilie) II, - Omspna II, - organe respiratorii, clasificarea I, - Pompe al II-lea, - Rosenthal (hemofilia C) II, - secera II, — Sly II, - Sokolsky-Buyo II, de ani - Stuart-Prower II, - ser — Tarui II, — Taratpyuva (granulom eozinofil) II, - Thea-Saxa II, — Thomson II, - de Topi-Debre-Fanconi II, — Whipple — Fallot II, – Fanconi pefroftis II, - Forbes-Corey II, — Chaga II, — Hageman II, - Hand-Schuller-Christian II, - Hersa II, - Hartnap I, ; II, — Hodgkin II, — Shvahmapa II, - Shenleypa-Gepoch II, – ulcerativ Durerea II, Bronhii, hiperreactivitate nespecifică Bronsiolita obliterantă acută I, — cronică - acută I, Bronsita de aspiratie - acut obstructiv – alergic - acut simplu - recurent I, - obstructiv I, , — cronică Bronhopneumonie - la copiii de vârstă preșcolară și școlară I, - vârsta fragedă Bronșiectazii, congenitale și dobândite Bruxism II, , LA Vagotonia II, Vasopatiile II, Valsalva Mapevre II, Vasculita hemoragică II, - clasamentul II, — tratamentul II, - sistemul II, Obstrucția căilor aeriene superioare I, Hipoplazia timusului II, - criterii de crestere Wissler-Fanconi subsepsis II, Boli dependente de vitamina(s) - grupa B, efect secundar I, , , - , - C, efect secundar - D, metabolism în organism , — stările deficitare I, , - — K, efect secundar — PP, efecte secundare , Terapia cu vitamine pentru malnutriție Infecția cu HIV Lupus Lupus eritematos sistemic II, - sindrom similar II, Educație — prenatală — abuz asupra copiilor - tipuri de crestere in familie Fibroza hepatica congenitala — deficit de lactază I, Tipul Vrolika de osteogeneză imperfectă I, G Galactosemia II, Efectul Galkina-Chuchaliya II, Gangliozidoza II, Gastrita antrală – diagnostic – tratament - ascuțit — diagnostic și tratament diferențial , Index de subiect - frecvente (papgastrita) — cronică Diagnosticul gastroduodenitei - clasificarea – clinica – tratament Boala de reflux gastroesofagian I, Helmintiază, examen clinic - clasificarea — prevenire Hematurie în glomerulonefrita acută II, - familial benign II, — cu trombocitopatii II, Hemoglobinopatii II, Hemoglobinurie paroxistică nocturnă naya II, Hemodializa în uremie II, Sindrom hemolitic uremic II, Anemii hemolitice II, - crizele II, , Hemosideroza pulmonară Vasculita hemoragică II, Fiziologia hemostazei II, - — manifestări clinice ale tulburărilor Risc de complicații ale transfuziei de sânge II, Hemofilia II, Hemocromatoza I, Hepatită congenitală — cronică Hepatoză(e) ereditară pigmentată , ; II, - grăsime Hepatopatie toxică Hepatopefromegalie glicogenă (boala lui Girke) II, Distrofie hepatocerebrală (boală Wilson) Hermafroditismul adevărat II, , , - fals feminin II, -masculin II, , Deficit de -hidroxilază II, Deficit de -hidroxilază II, — diagnostic prenatal II, Hidronefroza II, Neuropatia Guillain-Barre Himepolepiaza Hiperbilirubinemie ereditară II Hipervitamipoză -A -D Hiperinsulipism Hiperlipidemia în sindromul nefrotic II, Familia hiperlipoproteinemiei Hipertensiune pulmonară primară — portalul Hipertensiunea arterială în nefrita acută II, Hipertermie Condiții hipertensive II, Hipercolesterolemia în sindromul nefrotic II, – familie Hiperfosfatazia Hipovitaminoza I, Hipogamaglobulinemie trapzitorpia II, - cu o creștere a nivelului de imunoglobuline M II, Hipoglicemie cu insulipoterapie II, Hipogonadismul II, Hipoparatiroidismul II, Hipoplazia segmentară a rinichilor Aska-Upmarka) II, Displazie renală hipoplazică Hipopeumatoza Hipoproteinemia în sindromul nefrotic II, Hipopituitarismul congenital hipotalamic și hipofizar II, - - dobândit II, , Ipostatura Hipotiroidismul congenital II, - dobândit II, Stări hipotonice II, Hipotrofie Degete hipocratice (bețișoare) Hipofosfatemia (fosfat-dpabet) Histidipemie II, Bolile copilăriei Volumul Histiocitoză copii II, Glicogeioze II, Glicolipidoze II, Wisteria II, Glomerulonefrită acută poststreptococică II, - rapid progresiv II, — și pielonefrită, diagnostic diferențial II, - cronica II, Glomerulopatie membranoasă II, Glomeruloscleroza diabetică II, Glicozurie renală II, Preparate glucocorticoide — tratamentul insuficienței suprarenale II, Glutenepteropatia I, Gneis Homocistipurie Disgeneza gonadă Granulomatoza cronică II, Piept de pui (cu chilie) d Deshidratare, semne clinice I, , Punctul Desjardins Deontologia — pediatric Dermatita herpetiformă Duhring Dermatomiozita II, Copii II, - — caracteristici anatomice și fiziologice ale organelor respiratorii externe I, - standarde pentru sondarea duodenală I, — » sondaj gastric I, — cererea de apă - „în proteine — » în vitamine - „în substanţe minerale — tulburări de somn II, - otrăvirea II, — nivelurile imunoglobulinelor din serul sanguin I, Detox II, Deficit de imunoglobuline II, - iod , – carnitină - cupru I, - seleniu I, - transcobalamipa II, - zinc I, pete Japeway II, / Diabet bronz , > - nezahăr II, - nefrogen II, , - zahăr II, - preclinic II, — tratamentul II, - MODY II, - ser fiziologic renal P, Diagnosticul sindromului adrenogenital prenatal II, - fibroza chistica II, — fenilcetonurie II, Patogeneza și tipurile diareei — cronică Diateza alergică (atopică) - hemoragic II, — neuro-artritic Disgeneza gonadală II, Disspancreatism Disgammaglobulinemie II, Intravascular diseminat coagularea sângelui II, Dispepsie simplă — funcțional Dispituitarism juvenil II, Displazie renală II, Distrofie adipozo-genitală II, - hepatocerebral (boala Wilson) - fals II, Discholia dopuri Dittrich Difilobotriaza I, Duodenita, tratament – formele — cronică Insuficiență respiratorie în pneumonia acută – leziuni de sistem, alergice și infecțioase Căile respiratorii superioare, boli alergice Index de subiect І — obstrucție acută — corpuri străine ȘI Stări de deficit de fier Icter ereditar II, Stomac, funcție secretorie — tulburări funcţionale - ulcere acute Boli gastrointestinale alergice Picături gastrice ; II, Secreţia gastrică Secreţia biliară, stimularea medicamentoasă medicamente colici biliare vezica biliară — diskinezie - suplimentar - și căilor biliare, malformații I, – infecții , Căile biliare (biliare), atracții zia I, — diskinezie – boli – tratament Bilă, microscopie — tulburări de scurgere Degenerarea grasă a ficatului - infiltratie hepatica ; II, , Incidența , , , , — respirator , Întârziere de creștere, diferenţială diagnostic II, Constipație la copii Sănătate , Sănătatea copiilor din Rusia II, Gușă difuză toxică II, - simplu II, - endemic II, - profilaxia II, Sondarea duodenală în colecistită articolul I, - „orb” cu colecistită Și Iatrogen Insulină, preparate II, — tratamentul II, — complicații II, Iptersexualism fără hermafroditism II, - cu hermafroditism II, Iminoglicinurie II, Imunitate, fundații celulare și genetice II, — răspunsul imun primar II, Imunoglobuline pentru administrare intravenoasă II, - Imunodeficiențe secundare II, - tratamentul II, Boli de imunodeficiență primară I, - tratamentul II, Deficiență imunologică primară II, Imunostimulante II, Handicap copilului Iisulinoterapia în diabetul zaharat II, Interleukins II, Infecții ale tractului urinar II, iridociclita cronică II, Istoria pediatriei ruse La Inel Kaiser-Fleischer , Campilobacterioza I, Carbuncul de rinichi II, Cardiomegalie glicogen II, Cardiomiopatie II, Deficit de carnitină Punctul Kacha Spasm carpopedal Kwashiorkor Edemul lui Quincke Keratită cu anomalie limfatico-hipoplazică a constituției Indice Quetelet II, Cetoacidoză diabetică II, Cetoza II, Paraziți intestinali și colecistită Coagulopatie ereditară II, Bolile copilăriei Volumul Coartație aortică II, Criteriile Kisel-Jones pentru diagnosticarea reumatismului II, Boli de colagen II, — tratamentul II, Colita cronică - ulcerativ nespecific II, Comă diabetică II, — acetonemic - cetoacidotic II, , - hiperosmolar II, , - acid lactic II, , — tratamentul II, - hepatic - exogen (secundar) , - endogen (primar) , - azotemie uremică, îngrijiri de urgență II, , — Scala Glasgow II, Complement, vicii II, Membre, modificări ale rahitismului , Constituție, anomalii Consiliere genetică medicală Conjunctivită, flictenulară cu anomalie limfatico-hipoplazică a constituției Oasele, fragilitate congenitală Craniotabes I, Urticarie și angioedem Lupus eritematos, sistemic II, — sindrom similar II, Criptorhidie II, Aparatul hematopoietic, boli II, Crupa II, Xantinuria II, Xantomatoza II, Fibrilă Curshman L Deficit de lactază , Celulele Langerhans II, , Laringită alergică II, Laripgomalacia , Laringospasm cu spasmofilie Laringotraheita stenozantă acută - diagnostic diferenţial I, , , Larona nanism II, Plămâni, abcese Ș — agenezie și aplazie — tauri - gigant — hipoplazie — distrugerea stafilococică , — tratamentul complicaţiilor pulmonare-pleurale - pozitia de drenaj pentru segmente — chisturi — modificări inflamatorii inițiale în pneumonie - Leziuni în reumatism II, — sechestrare — tuberculoză Artera pulmonară, stenoză II, Cor pulmonar cronic (sindrom) Infiltrate pulmonare tranzitorii (pneumonie eozinofilă) II, , — complicații ale pneumoniei Leucemie(i) — limfoblastic acut — mieloblastic - leucemie mieloidă cronică, adult tip II, - tip juvenil II, Leukogeneza, influența factorilor perinatali II, Leucinoză (boală de urină cu miros de sirop de arțar) II, Complexul Leffler II, Lieberman-Lunin vede II, Boli lizozomale II, Limitdextrinoza (boala Forbes-Corey) II, Limfogranulomatoza II, Linia Elis-Sokolov-Damoiseau Lipoproteine, defecte metabolice ereditare Febră – clinica Index de subiect – tratament — patogeneza , - subfebrilă pe termen lung — etiologie Fragilitate osoasa, congenitala - Vrolla tip - Lobstein tip Zona de pierdere a remodelării osoase Fenomenul poftei Sfincterul Lutkeps Giardioza I, M Malabsorbție Nebunia Masturbare Deficit de cupru Boala Marfan Defecte ale septului interventricular Defecte ale septului interatrial Anemie miocardică II, Microangiopatii diabetice II, Distrofie miocardică II, Microlitiaza alveolară II, Micropenis II, Poțiunea lui Marfan Mineralocorticoizi, preparate II, Miocard, tulburări de automatism II, - excitabilitate II, - conducere (blocare) II, - insuficiență energetico-dinamică (sindromul Hegglin) II, Miocardită idiopatică Abramov- Fidler) II, — criteriile de diagnostic II, — etiologie nereumatică II, - reumatismal II, Sfincterul Mirizzi II, Insuficiența valvei mitrale II, - stenoza II, Sputa în bronșiectazie Crusta de lapte sindromul Mauriac II, Disfuncție neurogenă a vezicii urinare II, , Infecția tractului urinar II, Urolitiaza II, Urina, miros de urină de pisică - miros de sirop de artar II, Fibroza chistica ; II, Mucopolizaharidoze II, H Glandele suprarenale, hiperplazie corticală virilizantă congenitală II, - Insuficiență corticală acută II, - cronica II, Nanism hipotalamic, hipofizar II, - primordial II, Boli ereditare de rinichi, clasificarea II, – plămâni — boli cromozomiale, fermeitopatii II, Neuroleucemie II, Vezica neurogenă II, Nsirotoxicoza II, Disfuncție neurocirculatoare II, Neutropenia ereditară II, Deficit de acizi grași nesaturați I, Clasificarea reumatismului lui Nesterov II, Jade difuz II, - paraseptococic acut II, - poststreptococic II, - interstițial II, - ereditar II, Nefroza lipoid II, Nefroso și sindroame asemănătoare nefritei ereditare II, Nefrolitiaza II, Nefropoftiză familială juvenilă II, Nefropatie dismetabolică II, - urat II, Sindrom nefrotic congenital II, - secundar în amiloidoza II, - Hepuippy II, — tablou clinic II, — tratamentul II, Bolile copilăriei Volumul Sindromul Niemann-Pick (boală) II, O Metabolismul vitaminelor, tulburări congenitale - pigmentat în hepatita cronică I, - tulburări de triptofan II, — carbohidrați și lipide în hepatita cronică Sfincterul Oddi Obezitate II, - hipotalamic II, — constituțional-exogen II, - simptomatic II, Oxaloză (hiperoxalurie congenitală) II, Oxigeoterapie pentru pneumonie Osteodistrofie Albright Oligopefropia II, Oligurie în glomerulonefrita acută II, , Opistorhiază , Orotacidurie II, Noduli Osler II, Osteogeneză imperfectă , Osteopatii tubulare renale , — rahitism Osteopsatrioza I, Angioedem , ; II, Edem în glomerul acut difuz lonefrita II, — sindrom nefrotic II, Intoxicații la copii II, Expectoranți Erori medicale Oftalmopatie endocrină II, P Papgastrita I, Pancreatită acută — cronică , Papcreopecroză , Paranefrită II, Paratrofie , Pediatrie , - istoric – clinic I, — științific - profilactic I, — starea actuală în Rusia , — social I, Зр — ecologic , Pelagra Periarterita nodoasă II, Pericardită II, — adeziv II, - purulent II, - - reumatismal II, - uscat (fibrinos) II, — exudativ II, Sulcus peripeumopic cu rahitism I, Ficat, degenerare grasă — boli cronice - clasamentul I, - încălcarea funcției de formare a proteinelor în hepatita cronică I, functia excretorie in hepatita cronica - stimularea formării bilei prin medicamente — ciroză Pielita și pielocistita II, Pielonefrita II, Debitmetru de vârf Piloroduodepită, gastroduodenită Pilorospasm I, Stenoza pilorică I, Piopneumotorax Pleurezia — purulent — seroasă - uscat (fibrinos) Pneumonie - viral I, , - cauzat de bagheta lui Alexander-Pfeiffer (Hemophilus influenzae) II, - puroi albastru-verde – diagnostic - prelungit (recurent) , — cu localizare în lobul mijlociu — interstițial Index de subiect - clasificarea — Klebsiellesia - crupus (lobar acut) I, , - legioneloza , - micoplasma I, , , — orpitoză — complicații - acută – diagnostic – tratament — în spital - acasă - focal , — patogeneza insuficientei respiratorii — pneumococic — pneumocystis — prevenire — segmentare - stafilococic , , — mijloace de terapie specifică - streptococic I, , – toxic, tratament - eozinofil (sindromul Leffler) — etiologie - chlamydia , , — cronică — și bronșiectazie (tratament) Pneumotorax ca complicație a astmului bronșic — distrugerea pulmonară stafilococică — spontan Pneumocel (tauri) Efecte secundare ale vitaminelor , — antibiotice — citostatice II, Sexul, alegerea în hermafroditism II, Polipoza II, Poliartrita reumatică II, — reumatoid juvenil II, Preparate multivitamine Boala polichistică II, Poliurie în diabetul zaharat II, — în diabetul insipid II, Dezvoltare sexuală, întârziere (hipogonadism) II, - prematur II, Malformații ale sistemului bronșic, plămâni - rinichi II, — inimi congenitale II, – tratament și observație dispensară II, — indicații pentru intervenție chirurgicală II, Insuficiență renală acută II, - cronica II, Boli de rinichi ereditare Acidoza tubulară renală I, ; II, Necroza papilei renale II, Rinichi „infecțios” II, — displazie congenitală II, -cistoză Vaccinări preventive - calendarul I, , , — contraindicații , , Morgagni-Edems-Stokes crize II, Proteinurie, oligurie și cilipdrurie în sindromul nefrotic II, - ortostatic — în glomerulonefrita acută II, Antiinflamator nesteroidian fonduri II, Antidotele II, Pseudohipoaldosteropism (sindrom de pierdere a sării) II, Pseudohipoparatiroidism II, Psihologia unui copil bolnav — influența personalului medical I, — tabloul intern al bolii — informații despre boală — circumstanțe psihotraumatice concomitente Deficitul de puripnucleozid fosforilază II, Purpura idiopatică trombocitopenică II, - cu boala lui Sheplein - Epoca II, Bolile copilăriei Volumul R Dezvoltare sexuală prematură heterosexuală II, - izosexual II, - incomplet II, Rahitism I, — diagnostic – Clinica I, – tratament — patogeneza I, — prognoza I, — prevenire — etiologie Brățări rahitice, rozariu Cifoza rahitică Boli asemănătoare rahitismului Vărsături acetonemice — neuropatic — funcțional Reumatism (boala Sokolsky-Buyo) II, — criterii de diagnostic pentru activitatea II, • — observația dispensară II, - clasificarea II, - clinica I, — tratamentul II, Sindromul de detresă respiratorie a adultului Disgeneza reticulară II, Reflux duodepobiliar — gastroesofagian - pelvis renal și vezicoureteral II, — nefropatie II, — esofagită Rinita alergică – În infecţiile virale respiratorii acute, tratament „Rodimchik” (laripgospasm) Creștere scăzută II, - deţinut II, Spot Company II, ' Infecția cu rotavirus DIN Deficit de zaharază Coagulare intravasculară diseminată (DIC) / - cu vasculită hemoragică II, Tratament și prevenire II, Fistule arteriovenoase — traheoesofagian II, Condiții de deficit de seleniu II, Insuficiență cardiacă II, — tratamentul II, Sistemul cardiovascular, modificări ale glomerulonefritei II, - în pneumonie II, Boli cardiovasculare dobândite II, Suflu cardiac funcțional II, Inimă, pulmonară , ; II, - malformații congenitale II, — fără tulburări ale hemodinamicii II, - cu epuizarea circulației sistemice II, - circulatia pulmonara II, — cu îmbogățirea circulației pulmonare II, — indicații pentru intervenție chirurgicală II, Sympaticotopia II, Simptomul ferestrei asemănătoare cu diamant - Allgrove II, — Bamberger — Bazzeli — Bergman — Williams — Voskresensky — Geibner I, - Georgievsky - Musset I, - Holtskpeht-Jakobson — Grekova I, — Grefe — Grotta I, - Gubergritsa (zona) I, , - Desjardins (punct) I, - Ervel-Lange-Nilson — Solweger II, - Karplus I, - Kacha (punctul) I, — Cera I, , – Kerte Index de subiect - Kocher II, - Lepilo I, — Maslova I, - Mayo-Robson (punct) , — Mendel , — Murphy — Ortner , — Rosenbach — Frenkel — Kharitonov — Hoover — Skoda - Chauffara (triunghi) I, - Shtelvaga II, - Shchetkin-Blumberg I, — Erba I, — Yablokov — Ianovski Sindromul abdominal în reumatism II, — vasculită hemoragică II, - Abt-Letterer-Siwe II, - adrenohepital (Wilkins) ; - Alagille I, - Alporta II, - Alstrom II, — Apo-Ressele — aporhismul II, - ataxie-telangiectazie (Louis-Bar) II, — Aersa , - Babinsky-Frelich II, - Badda-Chiari - Bardet-Biedl II, - Barttera II, — Bernard-Soulier II, , — Bloom II, - Bruton II, - Burke I, - Bushke II, — Veila — Marchesani — Verbraika - Wilms-Campbell — Williams — Wiskott-Aldrich II, - moarte subită - Wolff-Parkinson-White II, de ani - Gasser (hemolitic-uremic) II, - limfocite „chele” II, — Guda II, — Goodpasture - Gurler II, - Daun (boală) II, - Debre-de Topi-Fanconi II, - Debre - Fibipgsra (forma de sindrom adrepogenital care pierde sare) — Di George al II-lea, - Gilbert II, ; II, — Iosif al II-lea, — Solweger II, - Zollinger-Ellison I, - Imerslupd-Grosbeck - Itssco-Cushing II, - Callmepa II, – Kartagepera - Klinefelter II, - Knapp-Komrover I, ; II, — Kostmapa (boală) II, - Crigler-Naiyar II, - Cruvelier-Baumgartner ' - Lapdolt II, — Lyell — Lightwood — cor pulmonar — Leffler - Lesha-Nykhen ; II, — Lowe II, — Lawrence-Moon II, , - Baroul Ludovic al II-lea, - McKeop-Albright II, - malabsorbție în intestin - Maroto-Lami (boală) II, - Martina-Bella II, - Marfan II, - Markyafava-Mikeli II, - metropola II, — Mey-Hegglin II, — Mirizzi I, — Moypigapa I, — monorhismul II, - Morquio (boală) II, — Mounier Coupe - Nezelot II, Bolile copilăriei Volumul - nefrotic primar II, - patela nail'p, - Albright II, - Patau II, — Pearson-Stoddart - pierderea sărurilor II, - hipertensiune portală II, — Potter II, — Pradera-Willie II, - imunodeficiența dobândită (SIDA) II, - Randu-Osler ; II, - prolaps de valvă mitrală II, - colon iritabil II, — Regatul II, - Raza — Romano-Ward — Sandifera - Sanfilippo (boală) II, - Svayera II, — Sly II, - moarte subită - Somoji II, - Stevens-Johnson - Turner (Shereshevsky-Turner) II, , - trisomia X ( ,XXX) II, - Unterharpscheidt II, - Waterhouse-Friederiksep II, - Fabry II, - Fanconi II, - eunuci fertili II, - Hammen-Rich II, — Heiner - Vânătorul II, — Hegglin (insuficiență energetică-dipami-chesky a miocardului) II, - Hand-Schuller-Krischep (xantomatoză) II, - cromozomul X fragil (fragil) — cor pulmonar cronic — Zellweger I, - Chediak-Higashi-Steipbripka II, - Shvahman-Diamond II, — Shvahmana (boală) II, - Sheye (boală) II, — Sheldon—Ray I, - ShereshevskyUTerper II, — Edwards ’ ' - Ehlers-Danlos II, - Estrep-Dameshek II, - Yaksha-Gayema II, Sinuzită alergică P, Aritmie sinusală II, — tahicardie și bradicardie II, Sclerodermie II, Skorbut Scrofulus (scrofula) Membrane mucoase, leziune cu anomalie exudativ-catarala a constitutiei ' Mortalitate , - sugar - neonatal II, Boala țesutului conjunctiv mixtă II, Linia Sokolova-Damoiseau (Elisa-Sokolova-Damoiseau) Somatotropină, tratamentul II, Soia, tulburări la copii II, - ortodox II, - paradoxal II, Vasele sunt mari, transpunerea este completă II, Spasmofilia I, Distanțiere Splenomegalie tromboflebitică I, Splenectomia II, Varianta lui Stillov a artritei reumatoide II, Guler Stokes Stomatita herpetică - ciuperca II, Strofulus Scaun de proteine — foame - făinoase (glucide) - săpun-var Wissler-Fanconi subsepsis II, Convulsii în pneumonia toxică, tratament - febril Index de subiect Testul Sulkovich II, , Surfactant, deficiență în pneumonie Sferocitoză ereditară II, Sfingomisliplipoidoză (boala Niemann-Pick) II, Sfincterul lui Lutkeps — Mirizzi — Oddy Boala serului T Talasemia II, - Marea boală Cooley II, boala Taratynov (granulom eozinofil) II, Tahicardie paroxistică II, Telarche II, Telangiectasias II, Teniarinhoz Tepioza Sindromul Turner (sindromul Shereshevsky-Turner) II, Tetania rahitică Forma Thea-Saxa a idioției amavrotice II, Timus, semne de mărire Tiroidita Hashimoto (autoimună) - acută II, — viral subacut II, Tirotoxicoză II, Criză tirotoxică II, Toxicoză cu pneumonie – tratament Toxocaroza I, Dischinezia de colon I, Reacția grefă versus gazdă II, Transpunerea marilor vase complet II, Spațiul trauberic Traheobroncomalacia Traheobronchomegalia Traheopatie alergică Triunghiul gâtului - Grocco-Rauhfus Atrezia valvei tricuspide II, Triptofan, tulburare metabolică II, Sindromul trisomiei X II, Trichineloza Trichocefaloza I, Sindrom trombohemoragic II, Trombocitopatie II, — Glanzmann II, Purpura trombocitopenică II, - trombotic II, Trousseau Phenomenon II, Tubulopatiile ca cauză a leziunilor combinate ale rinichilor și oaselor II, - ereditar II, - manifestându-se ca anomalii ale scheletului II, - cu sindromul principal de poliurie II, — cu nefrolitiază II, La Carbohidrați, malabsorbție I, , Sindromul Waterhouse-Frideriksep II, Urolitiaza (urolitiaza) II, F Apgiokeratom Fabry II, Fagocite, defecte cantitative și calitative II, Boala Fallot (triada, tetradă, pentadă) Anemia Fanconi hipoplazică II, — pefroftis II, Faripgopatii alergice II, Fascioloză I, Fenilcetonurie II, Feocromocitom II, Fermentopatie I, , Terapia enzimatică pentru malnutriție Fibroză hepatică congenitală Fibroelastoză endocardică II, Fitoterapie pentru bronșită acută — obstructiv — recurent - constipație I, — gastrită cronică - glomerulopfrită cronică II, Bolile copilăriei Volumul — urolitiaza II, — enterocolită cronică nespecifică I, - pielonefrita II, - pancreatită cronică — pneumonie acută - prelungit — colecistită cronică — anomalii exudativ-catarale ale constituţiei Fosfat-diabet ; II, Fructozemie II, X sindromul Hammep-Rich boala Hartnap I, ; II, Tiroidita Hashimoto II, Fenomenul facial al lui Khvostek II, Sindromul Hegglin (insuficiență energetică-dipamichesky a miocardului) II, Sindromul Hand-Schuller-Christian (xantomatoză) II, Sindromul Hezhmansky-Pudlak II, Clorom II, boala Hodgkin (limfogranulomatoza) II, Colestaza - cauze la copiii primelor luni de viață I, Colecistocolapgita I, , — observație dispensară — și paraziți intestinali - acută I, — cronică – diagnostic - semne ecografice I, - tratamentul I, Condrodistrofie Coreea II, Boli cromozomiale II, Testul cu acid Ham II, Și Boala celiacă (boala Guy-Herter-Heibner) I, Ceramidoligozidoze Cerebrozidoza (boala Gaucher) II, Cilindrie în glomerulonefrita acută II, - ringdrom nefrotic II, Scorbut / Ciroza hepatică Stări deficitare de zinc Cistatiopurie II, Cystinuria II, , Cistita II, - cronica II, Cisticercoza II, Citokine Citostatice, regimuri combinate de leucemie acută și efecte secundare II, , H Sindromul Chediak-Higashi II, Craniu, modificări ale rahitismului II, Scabie W Cristale Charcot-Leiden Sindromul lui Shvachman II, Sindromul Sheye (boala) II, Shiaya cântărește Boala Sheplein-Gepokha (capilarotoxicoza) II, sindromul Shereshevsky-Turner II, , Paradoxul lui Sherman II, Șoc anafilactic — infecțios-toxic Triunghiul Chauffard I, Zgomote cardiace pulmonare II, — funcțional sistolic II, - mitrala II, - extracardiac II, E sindromul Edwards II, Esofagită acută - cronica II, Eutopia II, Eczemă la copii (dermatită atopică) - plâns (ud) Index de subiect - Herpetiformis Kaposi - uscat (dermatita seboreica) Exoftalmie II, Eclampsie (encefalopatie apgiospastică) ca o complicație a nefritei II, Extrasistolă de origine organică și II funcțională, , Emfizem bronșioectatic Lischke , — familia pulmonară - lobar congenital — interstițial, mediastinal și subcutanat în astmul bronșic - mediastinal progresiv Complexul Eisenmenger II, Endocardita reumatică II, - septic (bacterian) II, Enterita cronică I, Enterobiaza Acrodermatita enteropată Enteropatie exudativă Enurezis nocturn II, Encefalopatie portosistemică I, — Granulom eozinofil (boala Taratynov) II, Epidemiologie în pediatrie Epiglotita Eritem anular II, Eritrodermie descuamativă Leiner-Moussou-Hill Eritrocitele, geneza diferitelor tipuri de anemie II, - insuficienta G- -PD, piruvat-kiaza si alte enzime II, Anemia Estrana-Dameshek II, Etica medicală — Ortodoxă , Echinococoză , EU SUNT Ulcer peptic Anemia Yaksha-Khayema 